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ZDRAVSTVENA NEGA BOLNIKA
S VON WILLENBRANDOVO BOLEZNIJO

NURSING CARE OF A PATIENT WITH VON WILLENBRAND DISEASE
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DESKRIPTORIL: Hvon Willebrandova bolezen-nega

IzvleCek — Opisana je pogostnost, dedovanje, bolezenska sli-
ka in tipi von Willebrandove bolezni. Predstavijeni so gine-
koloski problemi pri Zenskah s von Willebrandovo boleznijo.
Opisana sta zdravijenje in zdravstvena nega bolnika s von
Willebrandovo boleznijo po teoriji Virginie Henderson. Na
koncu je navedena Studija primera nacrta zdravstvene nege
pri ambulantni oskrbi bolnika po nacelih sodobne zdravstve-
ne nege.

Uvod

Skoraj ni ¢lanka v sloven$¢ini, e manj pa knjige,
ki bi jo lahko vzela v roke, da bi nekaj izvedela o von
Willebrandovi bolezni (v nadaljevanju vWb), o nje-
nem zdravljenju, pogostnosti in o zdravstveni negi.
Zato sem se odlocila, da napiSem nekaj o vWb, nje-
nem zdravljenju in zdravstveni negi. Posebej obrav-
navam Zensko s to boleznijo in njene specifi¢ne pro-
bleme. VWD je ena od manj znanih dednih motenj
strjevanja krvi. Sre¢ujemo pa jo po vseh regijah Slo-
venije. Bolezen je za zdaj neozdravljiva in zdravlje-
nje je potrebno vse Zivljenje. Zaradi sodobnih nadi-
nov zdravljenja so bolniki od zdravstvene sluZzbe ve-

.¢inoma neodvisni in se lahko v primeru krvavitev sa-
mi zdravijo. V bolni$nici se zdravijo le v primeru ope-
rativnih posegov ali pri izdrtju zoba in zaradi nevar-
nosti krvavitev po poskodbi (na primer krvavitev v
osrednje ZivCevije). Zdravstvena nega teh bolnikov je
premalo poudarjena, ker se z njimi pri delu ne srecu-
jemo tako pogosto. V Casu mojega $tudija na srednji
zdravstveni Soli in visoki 3oli teh vsebin pri zdrav-
stveni negi nismo obravnavali, prav tako tudi ne pri
specialnih medicinskih predmetih. Spoznala sem, da
bolnik potrebuje vrsto razlicnih informacij in znanj,
danjegovo Zivljenje poteka normalno. V okviru zdrav-
stvene nege se mi zdi pomembno, da bolniki osvojijo
teoreti¢na in prakti¢na znanja o tej bolezni. Na tem
podroc¢ju lahko veliko prispeva medicinska sestra, ki
posreduje znanje v okviru zdravstvene vzgoje. Teh
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tients following the theory of Virginia Henderson is described.
In conclusion, a case study of a nursing plan for outpatient
nursing care, following the principles of modern nursing care
is described.

vsebin je veliko, zato je pomebno, da sodelujejo ¢lani
zdravstvenega tima in vsak s svojega podro¢ja posre-
dujejo znanje bolnikom.

Pregled literature

V slovenskem jeziku je izdana publikacija Ziveti s
hemofilijo, urednika JoZeta Faganela in Janeza Straj-
narja (1983): Publikacija je nastala kot sad skupnih
prizadevanj DruStva hemofilikov Slovenije in Zveze
drustev medicinskih sester Slovenije. Namenjena je
hemofilikom in njihovim druZinam, da se poucijo, ka-
ko je mogoce normalno Ziveti s to nevarno kroni¢no
boleznijo. Ta publikacija je posebni odtis $este Stevil-
ke XVII. Letnika Zdravstvenega obzornika in je v ce-
loti posvecen vprasanjem hemofilije. Zami$ljena je
bila kot priro¢nik medicinskim sestram za delo z bol-
nikom. Prek Zdravstvenega obzornika se je seznanilo
s sodobnim na¢inom zdravljenja hemofilije vsaj 8.000
zdravstvenih delavcev, ¢e predvidevamo, da so jo pre-
birali samo naro¢niki revije (1). V publikacije je vWb
omenjena v dodatku, kjer so na kratko nanizani najo-
snovnejsi in pomembne;jsi podatki.

V slovenskem u¢beniku Interna medicina, ki sta ga
napisala Andreja Kocijanci¢ in France Mrevije s so-
delavci je v poglavju Bolezni krvi in krvotvornih or-
ganov opisana vWb, njena prevalenca, dedovanje, pro-
gnoza, klini¢na slika in tipi bolezni. Na koncu je po-
dana diagnoza in zdravljenje. Bolezen je opisana na
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kratko, sistemati¢no in poda osnovno sliko in znacil-
nost te bolezni, ki naj bi jih poznal Student medicine.
Tak3no teoreti¢no podlago bi morala poznati tudi me-
dicinska sestra, ki dela z bolniki, ki imajo motnje he-
mostaze.

Napisanih je $e nekaj strokovnih ¢lankov dr. Maj-
de Benedik-Dolnicar, ki opisuje vWb skupaj s hemo-
filijo. Clankov, ki bi se izklju¢no nanagali le na vWb,
v slovenskem jeziku praktiéno nimamo.

V tuji literaturi pa sem zasledila kar nekaj ¢lankov,
ki so se nanaSali na vWb. Eden najboljsih tujih ¢lan-
kov je Clanek avtorice Renee Paper Gynecological
Complication in Women with Bleeding Disorders
(1996). V ¢lanku so opisane ginckoloske teZave bol-
nic, ki imajo motnjo hemostaze. Podobno je opisana
diagnoza motenj strjevanja. Na koncu je obSirno po-
dana terapija pri ginekoloSkih komplikacijah. Renee
Paper je medicinska sestra ter programski direktor He-
mophilia Foundaation of Nevada v ZdruZenih drZavah
Amerike. Sama ima vWb.

V publikaciji Danish Medical Bulletin, Von Wille-
brand Factor, Factor VIII and the Factor VIII/von Wil-
lebrand factor complex je avtor Jorgen Ingerslev
(1990) prouceval zgradbo in funkcijo von Willebran-
dovega faktorja in faktorja VIII. Podrobno je opisal
vWb, njene tipe, prevalenco in zdravljenje.

V ¢lanku vecih avtorjev Prevalence of von Wille-
brand disease in children: A multiethnic study (1993)
so proucevali pri 600 otrocih razli¢nih ras znake
(kriterije) vWb. Sklenili so, da je vWb najpogostejsa
kongenitalna motnja strjevanja krvi. Ima visoko pre-
valenco, ki pa ni omejena na eno samo etni¢no sku-
pino.

Von Willebrandova bolezen

VWb je najpogostejSa dedna motenja strjevanja kr-
vi, ki pogosto prizadene veC generacij iste druZine
obeh spolov. Von Willebrandov faktor (vWf) je od-
soten, lahko je njegova koncentracija zniZana ali pa
je le motena njegova kakovost. Posledica je nagnje-
nost h krvavitvam. Ker je vWf nosilec faktorja VIII (f
VIII) v plazmi, dobimo pri zniZani koncentraciji vW{
tudi zniZano aktivnost f VIII v plazmi, Ceprav se tvori
normalno. Gre za motnjo hemostaze na ravni primar-
ne hemostaze, medtem ko je motnja sekundarne he-
mostaze lahko pridruZena (2), (3). Praviloma je po-
dalj8an c¢as krvavitve.

Po najnovejsih podatkih je vWb najpogostejsa pri-
rojena motnja strjevanja krvi (1/ 100). Zaradi velike-
ga Stevila lahkih oblik te bolezni pa vWb pogosto ni
odkrita, ker pri teh ljudeh ni pogostih krvavitev in
nimajo teZav (1). Tezka oblika vWb je zelo redka do-
leti 0,5 do 5,3/1,000.000 ljudi (3).

VWb se deduje avtosomno in se zato pojavlja pri
moskih in Zenskah. Tezka oblika vWb se deduje av-
tosomno recesivno, razli¢ne oblike lahke vWb pa av-
tosomno dominantno (1). Gen za vWb ima razli¢no

prodornost in ekspresijo. Pri ¢lanih iste druZine so lah-
ko znaki vWb in rezultati laboratorijskih raziskav raz-
licni.

Za vWb so znacilne sluzni¢ne krvavitve. Najpogo-
stejSe so krvavitve iz nosu (epistaksa), krvavitve iz
dlesni, menoragije in metroragije, krvavitve iz preba-
vil ter hematurija (1). Pri zelo tezki vWb (tip III) so
mozZne krvavitve v miSice in sklepe po udarcih in po-
Skodbah.

Lahko nastopijo krvavitve ob operacijskih posegih
in porodu. Nagnjenost h krvavitvam je pri posame-
znikih razli¢na in se s€asoma spreminja. Podobno je
tudi z laboratorijskimi izvidi. To pa ne velja za teZko
obliko, kjer so vrednosti stalne (2). Lahko pride do
krvavitve pri prvem porodu, pri drugem pa ne in po-
dobno. Skoraj vedno se lahka in srednje tezka oblika
vWb omilita po drugem in tretjem Zivljenjskem ob-
dobju.

Poznamo vec tipov vWb, ki jih lo¢imo na osnovi
laboratorijskih izvidov, deloma pa tudi po klini¢ni sli-
ki. Znotraj tipov je Se ve¢ podtipov.

TIP I je najpogostejsi (pribl. 70 %). Deduje se av-
tosomno dominantno. Zmanj$ana je koncentracija von
Willebrandovega faktorja in aktivnost ristocetinske-
ga kofaktorja. Kvaliteta vVWf je normalna. Cas krva-
vitve je lahko normalen ali podaljSan. Koncentracija
faktorja VIII je zmanj$ana in je sorazmerna zniZani
koncentraciji vW{, Znadilne so sluzni¢ne krvavitve,
ki pa niso pogoste in tezke (2).

TIP II. Pogostnost tipa 1l je od 10 do 15 % in se
deduje avtosomno dominantno. Zna¢ilna je normalna
ali skoraj normalna koncentracija funkcijsko neustre-
znega vWT{ v plazmi (pomanjkanje velikih polimerov
vWf). Koncentracija f VIII je normalna. Cas krvavit-
ve je podaljSan. Sluzni¢ne krvavitve so lahko pogoste
in dolgotrajne (2).

TIP III je zelo redek in ga ima pribliZzno en bolnik
na milijon prebivalcev (2). Je zelo teZka oblika vWf
in je recesivno dedna, bolniki so potomci starSev, ki
so nosilci recesivnega gena. Deduje se lahko enaka
nepravilnost vWT od obeh starSev (bolnik je homozi-
got) ali od vsakega star§a druga nepravilnost (dvojni
heterozigot, kar pa je zelo redko). Veckrat se pojavi-
jo hematurije, menoragije, metroragije, krvavitve iz
gastrointestinalnega traka. Znacilne so pogoste in tez-
ke krvavitve iz sluznice nosu, dlesni. Krvavitve v mi-
Sice in sklepe se lahko pojavijo po poskodbah (2).

Ginekoloske teZave pri Zenah s von
Willebrandovo boleznijo

PodaljSana in mo¢na menstrualna krvavitev (me-
onoaragija) ali krvavitev iz maternice zunaj men-
strualnega ciklusa (metroragija) je najpogostejsi za-
plet, ki ga imajo Zenske z motnjami krvavitve. Ker je
maternica zelo prekrvljen organ, lahko odda veliko
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koligino krvi v kratkem &asu. Ce se krvavitev ved-
krat ponavlja, se zmanjsajo zaloge Zeleza v telesu in
sledi sideropeni¢na anemija. Terapevtski poseg, ka-
krSen je izpraskanje notranje stene maternice (kireta-
7a), prekine nastajanje krvnega strdka in krvavitev
Se okrepi.

Pogosta teZava Zensk z motnjo strjevanja krvi je
medciklicna bole¢ina, katere vzroki niso povsem ja-
sni. Nekatere Zenske imajo hude bolecine zaradi sa-
mega obsega krvavitve in nepopolnega oblikovanja
krvnega strdka v maternici.

Druge tozijo zaradi bole¢ine v jajénikih in bole¢in
v trebuhu. Imajo lahko so€asno endometriozo (rast
endometrialnega tkiva v trebuhu izven maternice). Ce
ima Zenska motnjo v strjevanju krvi in endometriozo,
tkivo, ki se nahaja izven maternice, zelo mo¢no krva-
vi ob menstruaciji in povzro¢i draZenje peritoneja, kar
povzroca bole€ino. Opisana je ¢ezmerna krvavitev
med ovulacijo z mo¢nimi bole¢inami v jajénikih. Ko
Graffov folikel poci, se sprozi majhna koli¢ina krvi.
Pri Zenski z motnjo strjevanja krvi lahko pride do vedje
krvavitve (4).

Nekatere Zenske moc¢no krvavijo med spolnimi
odnosi, kar je lahko vzrok za teZave pri zanositvi. Ni
Se znano, ali von Willebrandov faktor vpliva na vgne-
zditev oplojenega jaj¢eca v maternici. Te Zenske imajo
ved spontanih splavov kot zdrave, ker med nose¢nostjo
lahko moc¢no krvavijo. Pri teZjih oblikah vWb je po-
gosto za urejanje menstrualnega ciklusa potrebno kon-
tracepcijsko hormonsko zdravljenje, kar seveda pre-
preCuje zanositev. Krvavitev po porodu je lahko ve-
lik problem za Zenske, ki imajo teZko obliko vWh.
Predvsem pri II in III tipu vWb, je mocna krvavitev
po porodu pogosta (4). Pri laZjih oblikah vWb se lah-
ko pojavijo poporodne krvavitve po enem do dveh
tednih oziroma po prenehanju dojenja, ko se koncen-
tracija progesterona zniZa. Progesteron povzroc¢a vedjo
tvorbo vWT{, kar zmanjSa krvavitev oziroma jo pre-
predi.

Zdravljenje

Zdravljenje je odvisno od tipa vWb, torej od stop-
nje motene hemostaze.

Nadomestno zdravljenje s koncentratom f VIII,
ki ima ohranjeno visoko aktivnost vWTf ter manjkajo-
¢o ali nefunkcionalno molekulo vWf. Nadomestno
zdravljenje je potrebno za prepreCevanje in zdravlje-
nje akutnih krvavitev ob poskodbah, pri operativnih
posegih, pri teZkem tipu vWb pa je v€asih potrebno
tudi med nosecnostjo, porodom in po porodu.

Hormonsko zdravljenje z oralno kontracepcijo
ucinkovito zviSuje koncentracijo faktorjev koagula-
cije 1I, VILVIIL, X in vWTf. Koncentracija vWT{ se si-
cer dvigne, vendar se ne popravijo strukturne napa-
ke. Koncentracija vWT{ se ne zviSa pri teZki obliki vWT.

Preprecujemo ovulacijo in s tem je zmanj$ana moz-
nost vmesnih krvavitev.

Desmopresin acetat (DDAVP) je analog antidi-
uretskega hormona vazopresina in je na voljo v injek-
cijski obliki (i.v. in s.c.) ter v intranazalni obliki. Upo-
raba DDAVP povzro¢i nenaden dvig vWf in f VIIT v
plazmi. Zelo u¢inkovit je za zaustavitev krvavitve pri
7enskah z vWb tipa I. Manj u¢inkovit je pri vWb tipa
I1, kontraindiciran pa je pri podtipu IIb, ker zveca spro-
§¢anje nenormalnega vWT iz endotelijskih celic in
agregacijo normalnih trombocitov in s tem povzro¢i
veliko zniZanje Stevila trombocitov — trombocitope-
nijo. Pri tipu III vWb je neucinkovit. Stranski u¢inek
DDAVP je lahko zvecanje krvnega tlaka in prehodno
zadrZevanje tekocine v tkivih (2).

Z anmtifibrinolitikom pri osebah z motnjami he-
mostaze Zelimo obdrzati strdek na mestu krvavitve
dlje Casa z inhibicijo fibrinolize (to je naravni proces
razgradnje nastalega strdka krvi). Antifibrinolitikov
ne smemo uporabljati pri krvavitvah iz ledvic, uspe-
$no pa jih lahko uporabljamo pri krvavitvah iz sluzni-
ce nosu, ust in maternice (4).

Bolnika, ki ima von Willebrandovo bolezen, mo-
ramo pripraviti na operativni poseg. ZviSati moramo
raven vWf in f VIII pred ter med operativnim pose-
gom, vzdrZevanje zviSane ravni (stopnje in trajanje)
vWI in f VIII pa je odvisno od vrste operativnega
posega. Kontroliramo operativno rano in vitalne funk-
cije.

Zdravstvena nega bolnika, ki ima von
Willebrandovo bolezen

Zaradi narave bolezni zahteva zdravstvena nega
(dalje ZN) dolocene sposobnosti in spretnosti njenih
izvajalcev. Medicinska sestra mora biti za tak$no de-
lo posebej usposobljena. Bolezen pristevamo med kro-
ni¢na obolenja, kar pomeni, da bolnik, ki ima bolezen
vse Zivljenje ter stalno ali ob¢asno potrebuje pomo¢
zdravstvene sluzbe. ZN bolnika z vWb lahko izvaja-
mo po modelu samooskrbe. Nadrt ZN temelji na ak-
tivnostih izobraZevanja bolnika (prepre¢evanje krva-
vitev in njihovih posledic, samooskrba v primeru kr-
vavitve, dajanje manjkajoCega faktorja in ravnanje s
zdravili doma...) in podpori bolnika ali varovanca (psi-
hofizi¢na podpora, spodbujanje, komuniciranje). Sku-
paj z bolnikom si prizadevamo, da bi dosegli ¢im vi§-
jo stopnjo samooskrbe in s tem kakovostno Zivljenje
kljub kroni¢ni bolezni.

Cilj, ki ga Zelimo dose¢i z ZN je, da bi bolnik po-
stal neodvisen in bi se pri ponavljajocih se krvavitvah
oskrboval sam, da bi bolnik sprejel bolezen in z njo
Zivel, ter pridobil obcutek zdravja in varnosti kljub
prisotnosti zdravstvenih tezav. Pri tem je potrebno
upostevati bolnikovo sposobnosti za zmozZnost izva-
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janja samooskrbe, stopnjo bolezni, bolnikovo moti-
vacijo, starost, sposobnost samostojnega apliciranja
zdravil. Bolnik potrebuje veliko informacij, potrebno
ga je nauditi o dajanju faktorja, ga pouciti 0 pomemb-
nosti sterilnosti pri postopku apliciranja, saj gre za
intravensko dajanje, o znakih anafilakti¢ne in aler-
gicne reakcije ter o ravnanju z odpadnim materialom,
potrebno ga je nauciti tamponiranja nosu, doziranja
antifibrinolitika, DDAVP. Ce bolnik ni sposoben za
izvajanje samooskrbe oziroma e nista izpolnjena na-
vedena pogoja, to pomeni primanjkljaj v samooskrbi
bolnika ali varovanca. Takrat pomaga bolniku ali va-
rovancu medicinska sestra s svojimi dejavnostmi. Bol-
niki se lahko zdravijo ambulantno in le v teZjih pri-
merih hospitalno. Proces doseganja samooskrbe je po-
vezan. Zato spada ZN bolnika z motnjami v strjeva-
nju krvi med strokovno zelo zahtevna in specifi¢na
podrocja. Odvisno od stopnje bolezni bi bili bolniki
brez ustrezne pomoci nenehno Zivljenjsko ogroZeni.
Zaradi sodobnih nainov zdravljenja se je ogroZenost
bolnikov zmanjsala in izboljala se je tudi kakovost
njihovega Zivljenja. K temu prispeva tudi ZN. Stro-
kovno usposobljena medicinska sestra pomaga bol-
niku v primeru krvavitve in jih u¢i, kako si naj poma-
gajo sami ter preprecijo epizodne krvavitve.

Zdravstvena nega bolnika po teoriji Virginie
Henderson

Izhajam iz definicije ZN avtorice Virginie Hen-
derson, ki pravi, da medicinska sestra pomaga zdra-
vemu in bolnemu v tistih aktivnostih, ki pripomorejo
k ohranitvi zdravja, vrnitvi zdravja in mirni smrti in
bi jih le-ta opravil samostojno, ¢e bi imel za to dovolj
volje, mo¢i in znanja. Medicinska sestra je na tem
podrocju strokovnjak in ima pravico pobude in nad-
zora (5). Bolniki so zaradi grozeih krvavitev Ziv-
ljenjsko ogroZeni in potrebujejo pravilno celostno
oskrbo.

Da bi dosegli vse zastavljene cilje, je treba bolnika
obravnavati individualno in celostno vkljuditi tako fi-
zi¢ne kot psihi¢ne in socialne ter duhovne potrebe.
Poskrbeti je torej treba za vse temeljne bolnikove ali
varovaneve potrebe.

Ni¢ bistvenega ne moremo izpustiti, e uposteva-
mo §tirinajst Zivljenjskih aktivnosti po Hendersonovi
(5): dihanje, prehranjevanje in pitje, odvajanje, izlo-
canje, gibanje in ustrezna lega, spanje in pocitek, obla-
¢enje, vzdrZevanje telesne temperature, Cistoca in nega
telesa, izogibanje nevarnostim v okolju, odnosi z ljud-
mi, izraZanje Custev, ob&utkov, potreb, izraZanje ver-
skih Custev, koristno delo, razvedrilo, rekreacija, uce-
nje in pridobivanje znanja o razvoju in zdravju. Opi-
sala bom tiste Zivljenjske aktivnosti, pri katerih se lah-
ko pojavijo problemi, bolniku pa izvajanje le-teh omo-
goci kakovostno Zivljenje. Za ZN pri bolniku s hemo-
filijo veljajo podobna nacela kot za ZN bolnika s tez-
ko obliko vWb.

Gibanje

Pri bolnikih vzpodbujamo gibanje in fizi¢no aktiv-
nost zaradi ugodnega psihofizi¢nega pocutja. Po-
membna je krepitev mific in gibljivosti sklepov. Pri
bolniku z vWb ta aktivnost ni prizadeta, ker se giblje-
jo brez tezav. TeZave nastopijo, kadar krvavijo v skle-
pe ali miSice. Krvavitve so moZne le pri teZki obliki
vWb, sicer so redke. Pojavijo se ob poskodbah. Ta-
krat bolniki teZko hodijo. Prizadeti so tudi ob krvavit-
vah iz ledvic, saj imajo takrat predpisano strogo mi-
rovanje v postelji. TeZave pri hoji imajo bolnice z vWDb
ob menstruaciji in po njej, ker takrat izgubijo veliko
krvi in se jim zmanj3a koncentracija hemoglobina in
Zeleza v krvi. TeZave imajo s hojo po stopnicah, lah-
ko se jim zvrti v glavi in padejo. Pri starejSih bolnikih
s tezko obliko vWb, ki so imeli pogoste krvavitve v
sklepe in bili neustrezno zdravljeni, je gibljivost ome-
jena zaradi kontraktur in artropatij. Pri bolnikih nista
priporo¢ljiva Sport ali rekreacija, kjer lahko pride do
poskodb in pogostih padcev (nogomet, drsanje, ho-
kej, borilne ves€ine in podobno). Na to moramo biti
Se posebej pazljivi in moramo o tem opozoriti starse.
Ti otroci so ponavadi zelo Zivahni, Zelijo biti enaki
vrstnikom in si ne priznajo, da imajo zaradi bolezni
omejitve. StarSe in mlade bolnike pou¢imo o tem in
jim povemo, da pogoste krvavitve v sklepe in miSice
puscajo trajne posledice, ki séasoma prizadenejo skle-
pe, posledica tega pa je omejena ali celo popolna ne-
gibljivost sklepa in kontrakture miSic. Potrebna pa je
fizi¢na aktivnost, s katero bolniki vzdrZujejo kondi-
cijo misic in sklepov in s tem preprecijo krvavitve v
sklepe. Priporocljivo je kolesarjenje, plavanje, lahek
tek, veslanje, izvajanje splo$nih kondicijskih vaj za
telo: koleno in m. kvadriceps, komolec in m. biceps,
m. triceps, podlakt, gleZenj, za raztegovanje Ahilove
kite in podobno. Vaje pokaZe fizioterapevt, bolnik jih
izvaja vsakodnevno, tudi po nekaj dneh po krvavitvi
v sklep. Pouditi ga moramo, da si mora mesto krva-
vitve hladiti z ledom.

Izogibanje nevarnosti v okolju in skrb za varnost

Nevarnosti, ki preZijo na bolnika, je veliko. Te so v
Soli, v prometu, doma, na delovnem mestu. Najvec-
krat so to poskodbe, ki povzrocijo krvavitev. Do kr-
vavitev lahko pride tudi zaradi zdravil v i. m. obliki
in zdravil iz skupine salicilatov, zato so ta sredstva
kontraindicirana.

Bolniki morajo vedeti, da je treba pred operativ-
nim posegom, med njim in po njem nadomestiti manj-
kajoci faktor. Tudi v bolni$nicah in ambulantah je po-
trebno poskrbeti za varnost, tako da upoStevamo ase-
pso in pravilo 5/P. Potrebno je pozorno in pogosto
opazovanje takega bolnika zaradi morebitne krvavit-
ve. Pri intravenski aplikaciji je potrebno paziti, da do-
datno ne poskodujemo Zil, kajti le-te bolnik zelo po-
trebuje. Zagotoviti je potrebno varno okolje v bolni-
$nici: infuzijska stojala, pritrjena na posteljo, dober
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zavorni mehanizem posteljnih koles, suha, nedrseca
tla, da bolnika obvarujemo pred morebitnimi poskod-
bami. Bolnika ali varovanca je nujno potrebno Ze v
zgodnji mladosti nauditi samoopazovanja (neprijetni
obc¢utki, mravljinlenje, kar nakazuje na krvavitev v
sklepu, krvav urin, ¢rno in rdee blato, krvavitev iz
dlesni, hematomi, krvavitve po koZi, opazovanje in
beleZenje meseCnega ciklusa). Cim hitrejSa pomoc ob
krvavitvah je zelo pomembna. Manj je tudi ponovnih
krvavitev oziroma njenih posledic.

Komuniciranje

je pomembno, saj bolniki potrebujejo razumeva-
nje, spodbudo, obcutek, da niso sami. Z bolniki in
druZinami se sre¢amo prvi¢ v pediatri¢ni bolniSnici.
Tukaj pricnemo z zdravstvenovzgojnim delom, ki ga
nadaljujemo v hematoloski ambulanti. Vzgojno delo
je obsirno. Podrobneje ga bom predstavila pri aktiv-
nosti pridobivanja znanja. Ti bolniki in bolnice so ko-
munikativno motivirani in sprejemajo vsebine vzgoj-
nega dela. Bolniki so povezani z druStvom hemofili-
kov Slovenije, kjer si pomagajo in imajo sre¢anja ter
med seboj izmenjujejo izkusnje.

IzraZanje Custev, potreb in mnenj

Aktivnost je povezana s sposobnostjo komunicira-
nja bolnika. Ce so bolniki prepuiceni samim sebi in
¢e z negovalnim timom oziroma medicinsko sestro
ne vzpostavijo iskrenega osebnega odnosa, ki temelji
na zaupanju, ne bodo izraZali svojih ¢ustev in mnenj.
Skoraj nikoli ne govorijo o svojih ¢ustvih, prestrase-
nosti, morebitni krivdi, ki jo Cutijo zaradi bolezni. Ce
pravijo, da se pocutijo dobrq, to $e ne pomeni da se
pocutijo tudi psihi¢no v redu, kajti ob vsaki krvavitvi
se jim porusi psihi¢no ravnovesje, so bolj »raztrese-
ni«. Se posebej je to vidno pri Zenski ob koncu men-
struacije, kar se izraZa z motnjami v koncentraciji.
Navzven pa kaZejo, da je vse v redu. Zelo se trudijo,
da bi ohranili koncentracijo. Pri bolnikih je prisoten
velik strah pred izkrvavitvijo in pred bolecino zaradi
krvavitve. Ti obcutki niso enaki pri vseh bolnikih in
so odvisni od bolnikove starosti, poucenosti, samo-
oskrbe, stopnje bolezni. Ce bolnik pozna svoje telo in
se opazuje, bo zaznal zacetek krvavitve in bo z ukre-
pi preprecil razgiritev in s tem tudi bole¢ino. Zenske,
ki se odlocijo za materinstvo, obcutijo strah, da se bo
bolezen prenesla na potomce. Kasneje se lahko pri
njih razvije kompleks krivde.

Prehranjevanje

Pomembno je, da ima bolnik zdravo, uravnoteZeno
prehrano, saj si z njo zagotavlja idealno telesno tezo.
Za bolnike s krvnimi motnjami ne veljajo omejitve v
prehrani, paziti pa morajo, da se jim telesna teZa ne
povecuje, kajti to obremenjuje sklepe, ki so ponavadi
prizadeti Ze zaradi posledic krvavitev. V sklopu pre-

hranjevanja naj omenim $e pomembnost izvajanja ust-
ne nege, s katero preprecujemo zobno gnilobo oziro-
ma izgubo zob. lzdrtje zoba je za bolnike s motnjami
strjevanja krvi nevarno.

TakS$en bolnik mora dobiti pred izdrtjem ustrezno
koli¢ino manjkajoCega faktorja strjevanja in mora bi-
ti temeljito pripravljen za ta poseg. Dobro je omeniti,
da diagnozo vWhb tipa I ugotovijo najpogosteje prav
pri izdrtju zob.

Pridobivanje znanja in zdravstvena vzgoja

Glede na teorijo zdravstvene nege avtorice Virginie
Henderson spada ucenje med Zivljenjske aktivnosti,
ki pripomorejo k ohranitvi in vrnitvi zdravja in bi jih
varovanec opravil samostojno, ¢e bi imel potrebno vo-
ljo in znanje. Znanje potrebuje bolnik ali bolnica v
razli¢nih primerih. Preventivno jih u¢imo zdravega
nacina Zivljenja. Bolnikom z motnjami hemostaze po-
sredujemo znanje, ki pripomore k ¢im vedji stopnji
samooskrbe. Zdravstveno izobraZevanje posega na
razli¢na podrocja bolnikovega Zivljenja in delovanja.
Zato je potrebno, da vsak ¢lan strokovnega tima sode-
luje pri Sirjenju potrebnega znanja ter da je bolnik ak-
tivni ¢lan skupine. Vsak ¢lan tima ima svoje pristoj-
nosti, v okviru katerih posreduje znanje s svojega stro-
kovnega podrocja. Bolnika je potrebno seznaniti s stop-
njo, vrsto bolezni, klini¢no sliko, zdravljenjem, nadi-
nom prenasanja na potomce, pomenom rednih zdrav-
stvenih kontrol, kontraindikacijami za jemanje neka-
terih zdravil. Pouditi ga moramo, da se mora pred vsa-
kim izdrtjem zoba ali operativnim posegom dogovo-
riti s hematologom za potrebno koli¢ino manjkajoce-
ga faktorja in drugo nadomestno zdravljenje. Zenske
z vWb je potrebno pouditi o menstruaciji in vodenju
menstrualnega koledarja. Posebno pomembno je, da
jo nau¢imo objektivnega ugotavljanja izgube krvi med
menstruacijo in ne samo posrednega s krvno sliko. Po-
ucimo jo o negi telesa, e posebno anogenitalni negi.
Bolnika poucimo o prepre¢evanju krvavitve, o pome-
nu redne telesne vadbe, vzdrZevanju telesne kondici-
je, o pomenu gibanja. Pomembno je vzdrZevanje zdra-
vega zobovja in redni pregledi pri zobozdravniku ter
redna ustna nega. Pri prvih znakih zadetne krvavitve
je potrebno takoj ukrepati in tako preprecimo posledi-
ce krvavitev in ponavljajoce se krvavitve.

Medicinska sestra svoje strokovno znanje posre-
duje na razli¢ne nacine, bodisi v obliki pogovora ali
predavanja, pisne informacije pa pribliza bolniku v
obliki broSur in knjiZic. V zdravstvenem izobraZeva-
nju sodelujeta medicinska sestra oziroma zdravstveni
vzgojitelj in bolnik ali varovanec oziroma udenec. Po-
membno je, da sta v procesu izobraZevanja aktivna
tako medicinska sestra kot varovanec. Zato je potreb-
no, da metodi dela s tekstom sledi aktivnejSa oblika —
razgovor ali razprava ter preizkus znanja (6).

Naucimo jih samoterapije - zdravljenja na domu.
Samoterapijo so zacCeli v svetu uvajati pred 25 leti kot
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temeljno obliko zdravljenja zaetnih krvavitev. Cen-
ter za hemofilijo Slovenije usposablja bolnike s tezko
obliko hemofilije in tezko obliko vWb za samoterapi-
jo na domu. Program obsega 20 srecanj s kandidati in
obsega teoretiCni ter prakti¢ni del. Prvi bolniki so za-
¢eli zdravljenje na domu leta 1984 oziroma 1985. Do
leta 1996 je bilo za samoterapijo na domu usposob-
ljenih 23 bolnikov s hemofilijo A, trije bolniki s he-
mofilijo B in dva bolnika z vWb. Sestnajst bolnikov
je bilo odraslih, dvanajst pa je otrok, od katerih so se
za §tiri otroke za dajanje faktorja VIII usposobile ma-
tere.

Rezultati spremljanja teh bolnikov so pokazali, da
bolniki v povprecju porabijo na leto sorazmerno manj
koncentrata faktorja VIII in IX, kot so ga porabili prej,
ko so bili vodeni ambulantno. SkrajSal se je ¢as od
prvih znakov krvavitve, ki jih je zaznal bolnik, do
zaCetka nadomestnega zdravljenja. Bolniki, ki so
vklju€eni v samoterapijo, so zaradi krvavitve manj
izostajali od pouka ali z dela (7).

Namen zdravstvene vzgoje in programa je, da del
soodgovornosti za sodobno nadomestno zdravljenje
prevzamejo bolniki in njihovi svojci.

Program zdravstvene vzgoje poteka po u¢nem na-
¢rtu. Organizirala sta ga Center za hemofilijo Slove-
nije in Drustvo hemofilikov Slovenije. V delovni sku-
pini sodelujejo vi§ja medicinska sestra, specialist he-
matolog, fizioterapevt, psiholog, socialni delavec. Tu-
kaj se pokaZe pomen transdisciplinarnega sodelova-
nja strok. Skupino je usposobilo Drustvo hemofili-
kov Slovenije po navodilih Svetovne zveze za hemo-
filijo.

Izkusnje potrjujejo, da ima Center za hemofilijo Slo-
venije na voljo za bolnike, ki se zdravijo doma, bolj
skrbno in iz¢rpnejSo medicinsko dokumentacijo, kot
jo imajo za ambulantno dajanje faktorja zdravstvene
ustanove. Nadzor izvajajo s pregledi dokumentacije
o dajanju, ko bolnikom predajajo novo zalogo pri-
pravka, enkrat letno ob obveznem sistemati¢nem pre-
gledu, ko morajo dokumentacijo prinesti s sabo. Ce
opazijo kaksne napake, jih opozorijo in pougijo. Ce
bolnik malomarno izvaja samoterapijo in ne vodi do-
kumentacije, jo ukinejo in mora spet prihajati v am-
bulanto ali bolni$nico. Samoterapija na domu ima ne-
katere medicinske omejitve, kot so inhibitorji za fak-
tor VII in IX, med socialnimi pa osebnostna nezre-
lost in ¢ustvena neuravnoteZenost ter posebne social-
ne in ekonomske razmere v druZini. Druge omejitve
pa so starost, stopnja izobrazbe, pripravljenost za so-
delovanje in ucenje (7).

Dobre strani samoterapije na domu so, da se bolni-
ki hitreje vrnejo v delovno okolje, Solo in so sami od-
govorni za svoje zdravje. Sami prispevajo k zdravju
in nimajo ob¢utka odvisnosti od zdravstvene sluzbe
in zdravstvenih delavcev.

Cilj samooskrbe je zagotoviti varovancu ¢im bolj
kakovostno Zivljenje. Danes poskuSamo kakovost Ziv-
ljenja doseci s svetovanjem bolniku glede Solanja in

zaposlitve. Bolnikom ne priporo¢amo zaposlitve, pri
katerih je vecja nevarnost, da pride do padcev in po-
§kodb in pri katerih je potrebno dolgotrajno stanje ali
vedji telesni napor. Zenskam svetujemo glede dedo-
vanja bolezni ter nacrtovanja nosecnosti in poroda.
Svetujemo jim pri vzgoji otrok. Odkrivamo in testira-
mo prenaSalke. V tretjini primerov je ta bolezen na
novo odkrita. Zato je potrebna psihosocialna podpora
varovancu, informiranje in svetovanje.

StarSi morajo otroka z motnjami v hemostazi vzgo-
jiti, ga vkljuditi v druzbo. Pri vzgoji je potrebno upo-
Stevati doloCene omejitve, ukrepe in prepovedi ter pre-
preciti osamitev otroka od vrstnikov. Cimprej jih je
potrebno nauciti, da sami prepoznajo nevarnost in se
sami varujejo ter sami prevzamejo odgovornost za
svoje zdravije.

Dokumentacijo vodi Center za hemofilijo, kjer
imajo zabeleZeno celotno zdravljenje bolnika skozi
Zivljenje. Dokumentiramo ga na posebej prilagojen
obrazec, kjer so zapisana vsa hospitalna, ambulantna
zdravljenja in samozdravljenja na domu. Je del racu-
nalniSko vodenega Registra hemofilikov. Vsi bolniki
z motnjami strjevanja imajo izkaznico, ki mora biti
vedno v zdravstveni izkaznici. Na vratu nosijo tali-
sman SOS — mednarodni obesek.

Zdravstvena nega bolnice s von
Willebrandovo boleznijo

Z raziskovalno metodo Studij primera opisujem bol-
nico, ki ima von Willebrandovo bolezen.

Negovalna anamneza

Vsebuje podatke o bolnikovem zdravstvenem sta-
nju, ki se nana$ajo na ¢as pred sprejemom v bolni$ni-
co. So pomembni za spoznavanje bolnika in njegovih
zdravstvenih problemov ter odlo¢ilno vplivajo na vse-
bino, obseg in metodo izvajanja zdravstvene nege pri
bolniku.

Zbrane informacije sem dobila iz primarnega vira,
se pravi od bolnice, in iz tercialnega vira, se pravi iz
medicinske dokumentacije.V hematolosko ambulan-
to redno prihaja bolnica XY. Stara je 23 let in ima von
Willebrandovo bolezen, teZko obliko, tipa IIT ( F VIII
2,7 %, antigen VW < 1 %, ¢as krvavitve > 15 minut,
F VIII R: RCo <6,25 %, rezultat testa agregacije trom-
bocitov z ristocetinom — odsoten).

Hodi na redne kontrole v hematolosko ambulanto
Centra za hemofilijo na Vrazov trg v Ljubljani, ki so
predvidoma vsako leto. V njeni druZini ima tudi brat
vWhb, sestra je pa zdrava. Bolnica Studira na fakulteti
v Ljubljani. Ima zelo mocne in podalj§ane menstrual-
ne krvavitve, ki jih mora Ze od vsega zaCetka uravna-
va z oralnimi kontracipiensi. UZiva jih deseto leto.
Poleg tega pa dobiva skoraj vsak mesec koncentrat
hemate P, ki vsebuje F VIII in vWf. Veckrat krvavi iz
sluznice nosu. Krvavitev sama ustavi s tamponiranjem
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nosu. Nekajkrat je krvavela iz ledvic, kar je opazila v
urinu, in iz prebavil.

V prejénjih letih pa je veckrat krvavela v sklepe in
miSice. Sedaj pravi, da ne krvavi ve¢, ker ima miSice
in sklepe v kondiciji. Ze ve& kot dve leti se zdravi
zaradi sideropeni¢ne anemije — pomanjkanja Zeleza.
Prejema Ferum Lek tablete 2-krat na dan po 100mg.
Njena vrednost hemoglobina niha vedno med 65 in
95 g/ L. Zivi v hi%i na podeZelju v pet&lanski urejeni
druZini. Mati je zaradi bolezni otrok pustila sluzbo,
ko je rodila drugega bolnega otroka, in ostala doma,
da bi negovala in vzgajala otroke. Oce dela v gradbe-
nem podjetju. Sestra in brat hodita na fakulteto v
Ljubljani. XY je vedra, optimisti¢na, mirna, druZab-
na, ¢e potrebuje samoto, si jo vedno vzame. Prijazna,
samozavestna, ne preveC zaupljiva, toda prilagodlji-
va, Custveno zelo ob&utljiva. Ni preve¢ zgovorna, ima
pa mocan ¢ut odgovornosti in je zadrZana. Ima dobre
Zivee in je vztrajna pri vsem, Cesar se loti. Vedno je
ukaZeljna. Vcasih je nespro$cena in napeta ter zelo
pozabljiva. To se pojavi ponavadi ob menstruacijah,
kar pa jo zelo moti. Opravila je tudi te¢aj samoterapi-
je — zdravljenje na domu.

Ocena stanja in ugotovljeni negovalni
problemi

Gibanje: Nespro§Ceno, ovirano gibanje zaradi moc-
nih, dolgotrajnih menstrualnih krvavitev, ki imajo za
posledico vrtoglavice, temnitve pred oémi. Zaradi ovi-
ranega gibanja obstaja potencialna moZnost, da pade
in se poSkoduje.

IzraZene so potrebe po: vedji varnosti pri hoji po
stopnicah.

Negovalni cilji: samostojnost bolnice pri gibanju,
preprecevanje vrtoglavic in stemnitev pred oémi, pre-
predevanje padcev in poSkodb.

Nacrtovanje zdravstvene nege: opozorimo jo na
morebitne vrtoglavice in padce; poudimo jo, da se je
pojavila vrtoglavica in stemnitev pred o¢mi zaradi po-
manjkanja Zeleza v telesu; bolnico spodbujamo k re-
dnem jemanju tablet Ferum lek.

Realizacija: Bolnico smo opozorili na vrtoglavico,
nafo spodbudo je pozitivno sprejela in je redno jema-
la tablete z Zelezom.

Vrednotenje: Bolnica teZje hodi po stopnicah, se
jih izogiba. Temni se ji pred o€mi in se ji vrti. [zgubi
veliko energije po hoji po stopnicah. Redno jemlje
Zelezov preparat. Po 14 dnevih od zadnjega dneva
menstruacije nima ve¢ vrtoglavic.

Cistoca in nega telesa: Bolnica ima podalj3ane in
mo¢ne menstrualne krvavitve, zato je veCja moZnost
okuzbe secil. Pri umivanju zob veckrat krvavi iz dle-
sni, umiva si jih dvakrat do trikrat na dan. Hodi na
redne zobozdravstvene preglede.

IzraZene so potrebe po: ustrezni higieni anogeni-
talnega predela, pogostem menjavanju predlog, pra-

vilnem $¢etkanju zob z obCutkom, da si ne rani dle-
sni.

Negovalni cilji: ugodno pocutje bolnice, ist ano-
genitalni predel, sanirano zobovije.

Nacrtovanje zdravstvene nege: bolnico opozorimo
na redno menjavo predlog, opozorimo jo na pogosto
in pravilno ¢i§€enje anogenitalnega predela, nau¢imo
jo objektivnega pregledovanja koli¢ine krvavitve s teh-
tanjem predlog, opozorimo jo na pravilno §¢etkanje
zob in na redne preglede pri zobozdravniku.

Realizacija: Pogovorili smo se s bolnico, da mora
Cistiti anogenitalni predel trikrat dnevno in po potrebi
veckrat. Poucili smo jo o tehtanju predlog, in ji poja-
snili, kako je to pomembno, ker se le s krvno sliko ne
da ugotoviti koli¢ine izgubljene krvi. Pogovorili smo
se o higieni zobovja.

Vrednotenje: Bolnica je Cista in si predloge menja
na 1-2 uri pri zelo mo¢nih krvavitvah. Za en ciklus
porabi tri do Stiri pakete predlog. Bolnica ima urejeno
in sanirano zobovje in ve¢krat krvavi iz dlesni pri $¢et-
kanju zob.

Prehranjevanje in pitje: Bolnica se nepravilno
prehranjuje in nima reda pri obrokih. Zajtrkuje re-
dno. Za ostale obroke si ne vzame ¢asa in poje nekaj
na hitro, najveckrat sendvi¢. Neredno se prehranjuje
najveCkrat v Casu intenzivnega Studija. VEasih poza-
bi na Zelezov preparat, ga s teZzavo prezveci in ima
obcutek teZkega Zelodca. Tablete raje pogoltne na na-
¢in, da jih ne okusi ali zavonja. Pije izredno malo, ker
ne obcuti Zeje.

IzraZene so potrebe po: rednih obrokih hrane, za-
dovoljevanje uravnoteZene prehrane s pravinjimi ko-
li¢inami vitaminov, mineralov in Zeleza, jemanje ta-
blet Ferum lek po dogovoru z zdravnikom.

Negovalni cilji: doseZena uravnoteZena redna pre-
hrana, v 24 urah spije 1 liter tekocine, pove¢amo ko-
li¢ino Zeleza v telesu.

Nacrtovanje zdravstvene nege: bolnico poudimo,
da more piti zadostne kolic¢ine tekocine, do 1 litra;
poucimo jo, da so potrebni redni obroki z uravnoteZe-
no prehrano zaradi njenega stanja, ker potrebuje ob
menstruaciji dovolj hrane; pouc¢imo jo o nujnosti je-
manja tablet Ferum lek; redne kontrole hemoglobina
v hematologki ambulanti.

Realizacija: Bolnici smo raziozili pomen redne in
uravnoteZene prehrane in pitja tekocine. Pogovorili
smo se o jemanju Zeleza.

Vrednotenje: Hemogram kaZe zniZano vrednost he-
moglobina, eritrocit je slabo polnjen. Trudi se za pra-
vilno razporejene obroke in uZiva dovolj tekocine. Re-
dno jemlje Zelezo, a ga ne preZveci, ker ima obcutek,
da bo bruhala. Tableti pogoltne.

Izrazanje ¢ustev, obcutkov in potreb: Bolnica je
zaskrbljena zaradi vrednosti hemoglobina, ker se ne
zviSa nad 100g/L. Moti jo, ker ima slabo koncentraci-
jo zaradi nizke ravni Zeleza in s tem hemoglobina. Ob
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menstruacijah je raztresena in zadir¢na, ker jo mot
mo¢na in podalj$ana menstruacija. Izloca velike strd-
ke.

IzraZene so potrebe po: razgovoru z bolnico in svoj-
ci.

Negovalni cilji: pomitjena bolnica, poucena o te-
Zavah.

Nacrtovanje zdravstvene nege: spodbujamo jo, da
izraZa svoje potrebe in Zelje; bolnici odgovarjamo na
vprasanje in ji damo vedeti, da njen poloZaj razume-
mo; sproti jo obve§¢amo o koncentraciji Zeleza v kr-
vi.

Realizacija: Bolnico smo poudili o teZzavah z men-
struacijo in hemoglobinom. V obojestranski komuni-
kaciji je razumela simptome, ker smo se sprosceno
pogovarjali.

Vrednotenje: Bolnica razume patologijo bolezni in
se je z njo sprijaznila. Vendar je $e vedno nesproice-
na in napeta.

Dihanje: Bolnica oteZeno diha zaradi nenadnih kr-
vavitev iz nosne sluznice, je nespe¢na in negotova v
socialni interakciji.

IzraZene so potrebe po: prehodni nosnici, zausta-
vitvi krvavitve s tamponiranjem nosu.

Negovalni cilji: zaustavitev krvavitve iz nosne slu-
znice, poucena bolnica o tamponiranju nosu.

Nacrtovanje zdravstvene nege: demonstriramo ji
tamponiranje nosu in jo nauc¢imo izvajanja; se pogo-
vorimo o izvoru nespe¢nosti, o socialni interakciji.

Realizacija: Naredili smo tamponiranje nosu in jo
poudili, kako ga izvaja sama. Pogovorili smo se z njo.

Vrednotenje: Bolnica zna sama tamponirati nos in
nima ovir v socialni interakciji.

Razprava

Von Willebrandova bolezen je prisotna tudi v na-
$em okolju. Vsako leto odkrijemo nekaj novih bolni-
kov, ker imamo uspeSne metode odkrivanja tudi lah-
kih oblik vWb. VWb je kroni¢na bolezen. Bolniki so
vse Zivljenje povezani z zdravstveno sluZzbo. Najte-
sneje so povezani prav z medicinsko sestro. Medicin-
ska sestra po zdravnikovem narocilu bolniku vbrizga
v veno preparat manjkajocega faktorja, ki ustavlja ne-
varno krvavitev. S pomocjo medicinske sestre se bol-
niku vraca Zivljenje, zdravje in prek njega sreca. Po-
leg te neposredne Custvene vezi pa je medicinska se-
stra bolniku neposredni zaupnik. Pomaga mu znajti
se v zapleteni organizacijski strukturi, kakr$no danes
predstavlja sodobna celostna oskrba (1). Vseskozi ga
seznanja z metodami zdravljenja, ki se zaradi novih
odkritij v medicini spreminjajo. Pri teh bolnikih je po-
membna zdravstvena vzgoja.

Zdravstvena vzgoja je aktivni proces ulenja z obli-
kovanjem pozitivnih staliS¢, navad, oblik vedenja in
znanja o zdravem nacinu Zivljenja, ob lastnih izku§-
njah, in ne le Sirjenje informacij.

Zdravstvena vzgoja je del splo$ne vzgoje in po-
memben dejavnik napredka posameznika in skupnosti.
Zdravstvena vzgoja je tudi odraz splo$ne izobrazbe
in kulture posameznika in celotnega naroda (6). Da-
nes so ti bolniki Ze dokaj samostojni, sami odlo¢ajo o
svojem zdravju in Zivijo polnovredno Zivljenje.

Zivljenjska doba teh bolnikov se je precej podalj-
Sala, saj so v preteklosti umirali Ze v zgodnjem otro-
$kem obdobju. Podalj§ana Zivljenjska doba je pred-
vem povezana z nadomestnim in drugim zdravlje-
njem, rednimi kontrolnimi pregledi pri specialistih
hematologih in osve$¢enostjo bolnikov. Z zdravstve-
no vzgojo je potrebno zaceti zelo zgodaj pri pedi-
atritnem varovancu. Ce bomo bolnika in njegove
svojce Ze v zgodnjem obdobju poucili o prepreceva-
nju krvavitev in pomembnosti hitrega ukrepanja, bo
bolnik tako imel manj epizodnih krvavitev, le-te bo-
do blazje ali povsem preprecene. Zenske je treba
pouciti o rednih ginekoloskih pregledih pri speciali-
stu, ki pozna vWb in zna pravilno ukrepati in sveto-
vati. To podrocje je po mojem mnenju slabo urejeno,
saj te bolnice nimajo ginekologa, ki bi se ukvarjal
samo z vWb in ginekoloSkimi problemi, ki jo sprem-
ljajo.

Potrebno je, da z bolnikom in svojci vzpostavimo
dober medsebojni odnos, ker nam bodo bolniki le ta-
ko zaupali, sodelovali z nami in sprejemali nase nas-
vete.

Znati komunicirati pomeni prilagoditi svojo komu-
nikacijo konkretnemu poloZaju, konkretnemu bolni-
ku, konkretnim ciljem, seveda v povezavi 8 temeljni-
mi eti¢nimi naceli (9).

Pogosto je potrebna strokovna obravnava hemato-
loga, socialnega delavca, psihologa, genetika. Prena-
Salci vWb se lahko pocutijo krivi za otrokovo bole-
zen in so v tezkem precepu, ko se odlo¢ajo za ponov-
no nosec¢nost. Paziti moramo tudi na otopelost pri star-
§ih, ker so v neprestanih skrbeh za otroka. Vedeti mo-
remo, da vWb prenaSajo tako moski kot Zenske, zato
se krize lahko pojavijo pri obeh spolih.

Bolniki z vWb se vkljucijo v Drudtvo hemofilikov
Slovenije in Svetovno organizacijo za hemofilijo
(World Federation of Hemophilia). Razvoj organiza-
cij je tesno povezan z razvojem moZnosti nadomest-
nega zdravljenja.

Naloga Centra za hemofilijo Slovenije je, da ugo-
tavlja bolezni. Vsak bolnik je vpisan v register hemo-
filikov, dobi posebno izkaznico, na kateri je napisana
diagnoza bolezni, podatki o bolniku, krvna skupina
in navodilo za prvo pomoc ter priporo€ilo, da morajo
takega bolnika nemudoma napotiti v Center za hemo-
filijo, kjer dobi ustrezno pomo¢&. Center skrbi za re-
dno Solanje in svetuje glede izbire poklica in zapo-
slitve. Organizira redna srecanja bolnikov, kjer izme-
njujejo izku$je in obravnavajo novosti na tem pod-
rocju. V svetu organizirajo poletne tabore, na katerih
si bolniki ob plavanju in ustrezni telovadbi nabirajo
potrebno zdravje in psihi¢no ravnoteZje. Center skrbi
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za stalno in zadostno oskrbo s preparati za nadomest-
no zdravljenje in sodeluje z Zavodom za transfuzijo
krvi Slovenije. Strokovnjaki iz Zavoda za transfuzijo
krvi imajo izreden posluh za sluzbo za hemofilijo. Za-
vod je Ze zelo zgodaj po odkritju pridobivanja kon-
centrata faktorja VIII s krioprecipitacijo pricel frak-
cioniranti krvno plazmo.Skrbel je tudi, da je imela
naSa hemofilna sluzba krioprecipitat stalno v zadost-
ni koli¢ini (1).

Tudi Se danes skrbi za stalno zadostno koli¢ino kon-
centriranega koncentrata. Pri nas ne izdelujejo kon-
centiranega koncentrata, ker nimajo opreme za izde-
lovanje le-tega. Zato zbirajo kri od slovenskih krvo-
dajalcev. To kri nato prepeljejo v tujino, kjer izdelajo
koncentrirani faktor.

Zadnje Case ugotavljajo, da je zaloga krvi na pod-
ro¢ju Ljubljane minimalna. Zato so se odlo¢ili, da bo-
do vabili krvodajalce po telefonu. Projekt se imenuje
Kapljafon. Po prvih podatkih, je bil projekt dober, saj
so pridobili prek telefona dovolj krvodajalcev. Vabi-
jo krvodajalce, ki so Ze bili na krvodajalski akcijah in
dobijo vabila domov.

Med bistvene naloge Centra uvr§¢amo tudi organi-
zacijo zobozdravstvene sluzbe, kjer bolnike obrav-
navajo posebe;j.

Dobro teCe tudi program samoterapije na domu,
kjer se bolniki in svojci naucijo intravenske aplikaci-
je in dokumentiranja le-te.

Mislim, da bolezni ljudje nasploh premalo poznajo
ali pa sploh ne. Okolica, ki ima malo znanja, lahko
bolnika razglasi za druga¢nega in ga tako izolira. Bol-
niki so Ze dovolj prizadeti pri izbiri $olanja, zaposlit-
ve, vrsti rekreacije, ko vkljuditev ni priporocljiva za-
radi nevarnosti poSkodb.

O vWhb bi bilo treba ve¢ govoriti in pisati, kajti
zdravstveno osebje jo slabo pozna, zlasti lahke obli-
ke. OzavesCanje ljudi se mi zdi pomembno tudi zato,
ker se v dolo¢enih primerih pojavi nepri¢akovano, v
prej neprizadetih druZinah, zato se moramo zavedati,
da se z njo sreCujemo tudi v naSem okolju. Potrebno
bi bilo testirati vsako »sumljivo« osebo. Najpogoste-
je to bolezen odkrijejo pri zobozdravniku ob izdrtju
zoba in ob operativnih posegih. Ginekologe bi bilo
potrebno dodatno izobraZevati in jih opozoriti na moc-
ne, podaljSane menstrualne krvavitve.

Tak bolnik mora skrbno opazovati svoje telo, pri-
sluhniti svojim ob¢utkom, kajti veckrat zazna zacet-
ke krvavitve, e preden nastopi kakr§nokoli zunanje
znamenje. Ta oblutek je pomemben za zgodnje na-
domestno zdravljenje.

Omenim naj Se Zenske, prenaSalke hemofilije. Te
imajo vCasih zniZano koncentracijo f VIII ali f IX,
kar lahko povzrodi srednje mocne krvavitve. TeZave
lahko imajo pri menstruaciji, ki je obilnejsa in podalj-
Sana, in je lahko verjetno edini dogodek, ki je po-
memben za prepoznavanje bolezni. Cezmerne krva-
vitve v povezavi z nose¢nostjo in porodom so pogo-
ste v primerih, ko je raven faktorja manj$a od 30 %.

Zato je pomembno, da prena$alke testiramo in jih opo-
zorimo na te teZave.

Pricujoci sestavek je povzetek diplomske naloge
Zdravstvena nega bolnika, ki ima von Willebrandovo
bolezen. Celotna diplomska naloga skuSa z besedo
pouditi bolnike, ki imajo vWb, zdravstvene delavce,
Studente zdravstvene nege in vse druge, ki se sreCuje-
jo z njo, kako naj na osnovi spoznanj in v skladu s
programi celostnega zdravljenja Zivijo z boleznijo ¢im
ustrezneje in sre¢no oziroma kako naj ravnajo s ta-
kim bolnikom. Naloga naj bo u¢ni pripomocek, ki ga
uporablja MS pri seznanjanju z bolnikom, ki ima vWb.

Sklep

Von Willebrandova bolezen je prirojena kronicna
bolezen. Primerno zdravljenje ob krvavitvah omogo-
¢a polnovredno Zivljenje in normalno Zivljenjsko do-
bo z zdravimi potomci. To danes omogoca zelo raz-
vita prenatalna diagnostika in diagnostika odkrivanja
prenaSalcev in bolnikov. V manj$em odstotku se bo-
lezen pojavi na novo, na kar ne moremo vplivati. Ugo-
tovila sem, da za podro¢je zdravstvene nege bolnika,
ki ima vWhb, pri nas ni strokovne literature.

Prav tako je malo literature v slovenskem jeziku,
zato bi bila vsakr$na raziskava na podrocju ZN bolni-
ka z vWb dobrodosla. Potrebno bi bilo organizirati
ve¢ strokovnih izpopolnjevanj za to podrocje. Prav
tako bi morala biti razloZena v $tudijskem programu
za zdravstveno nego, a je do sedaj niso omenjali. Tak-
$nega bolnika lahko sre¢amo tako v pediatriji, inter-
ni, kirurgiji, patronaZi, skratka na vseh podro¢;ih me-
dicine, zato je pomembno govoriti 0 vWb.
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