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josta kaytetaan myos nimea HHT eli hereditaaarinen hemorraginen telenangiekstasia.

Tutkimus toteutettiin kvalitatiivisella ja kvantitatiisella tutkimusmenetelmalla Oslerin tautia
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Abstract

The purpose of this thesis was to research the symptoms and quality of treatment of the
patients with Osler’s disease from their own perspective. This thesis aimed at giving
information to Finland's HHT/Osler association for developing their action. The
commissioner of this thesis was Finland’s HHT/Osler association, which was established
2018 by Osler’s disease patients. Osler’s disease is an uncommon disease, which is also
known as hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT).

The thesis was carried out using qualitative and quantitative research methods by
collecting data from Osler’s disease patients by using Webropol-questionnaire.The survey
was conducted in December 2019. Responses were received 24 patients. HHT is

an uncommon thesis subject and there is only little earlier research on the topic from
patients’ perspective.

The thesis was investigated the quality of treatment in Finland and the factors affecting it.
Quality of treatment can be estimated using various patient satisfaction measures. Some
factors affecting the quality are the staff’'s know-how and attitude as well as the patient
experience.

The research was also provided information about HHT patients’ symptoms, the most
common of which were nosebleed and anemia. For most patients the diagnosis had been
made on the groud of the symptoms. According to this research the patients are quite
satisfied with the treatment in Finland. The patients were satisfied especially with the
nurses’ good attitude. The patients hoped to have more information about HHT for
themselves and also for health care workers. The survey also revealed that the patients’
own activity is important while having the treatment that they need.
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1 JOHDANTO

Sairaanhoitajalla on keskeinen rooli osana potilaan hoitoketjua. Han on usein en-
simmainen henkild, joka kohtaa potilaan ja ohjaa hanet jatkotutkimuksiin seka laa-
kérin vastaanotolle. Taman opinnaytetytn aiheena on Oslerin tauti. Oslerin tauti
on harvinainen sairaus, joka on vaikea tunnistaa, ellei tunne sairauden oireita ja
kliinistéa kuvaa. Tutkimukseni antaa uutta tietoa Oslerin taudin oireista seka poti-
laan kokemuksista hoidon laadusta Suomessa. Mika Oslerin tauti sitten on?

Oslerin taudista kaytetaan myds nimitystd HHT, joka tulee sanoista hereditaarinen
hemorraginen teleangiektasia. Oslerin tauti on verisuonten uudismuodostuksen
hairio, joka on harvinainen sairaus. (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591.)
HHT/Oslerin tautia sairastaa yksi henkildd 10 000 suomalaista kohti, eli Oslerin
tauti luokitellaan harvinaissairauksien rynmaan (Blomgrem 2018). Oslerin taudin
taustalla on useamman geenin virheita. Taudin tyypillisimmat oireet ovat toistuvat
nendverenvuodot, jotka hankaloittavat potilaan normaalia elamé&é ja huonontavat

nain elaméanlaatua. (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591.)

Laadukas hoito maaritelladn WHO:n mukaan tehokkaaksi, suorituskykyiseksi, saa-
tavilla olevaksi, potilaslahtoiseksi, oikeudenmukaiseksi ja turvalliseksi (Launonen
2013, 4.) Potilaslahtoéinen hoito on yhteydessa potilastyytyvaisyyteen. Hoidon
laatu seka henkiloston tyotyytyvaisyys lisaantyvat, kun asiakaslahtéinen yhteistyo
paranee moniammatillisessa vuorovaikutuksessa. Hyva hoitoty0 pitaa sisallaan
potilaan yksil6llistd kohtaamista, kunnioitusta, yhteistytta seka tarvittavan tiedon ja
avun antamista. Potilaan kuulluksi tulemisen kokemus, tuki seka hoidon yksilolli-
syys lisdavat luottamusta ja sitouttavat potilasta hoitoon. Luottamuksella on suuri

vaikutus hoidon tuloksellisuuteen. (Menna & Neuvonen 2019, 3 - 6.)

Toimeksiantajani opinnaytetyéssani on Suomen HHT/Osler-yhdistys, joka on pe-
rustettu vuonna 2018. Suomen HHT/Osler-yhdistys on potilasyhdistys hereditaari-
sen hemorragisen teleangiektasian potilaille, omaisille ja sidosryhmille. Suomen

HHT/Osler-yhdistyksella on omat sivut, josta loytaa lisda tietoa: https://hht-os-

ler.fi/. (Suomen HHT/Osler-yhdistys 2019.) Yhdistyksen tarkoitus on tuoda Oslerin
tauti tunnetuksi, antaa tietoa ja tukea potilaille ja heidan laheisilleen. Tavoitteena


https://hht-osler.fi/
https://hht-osler.fi/

yhdistyksella on, ettéa Oslerin tautiin sairastuneet saisivat mahdollisimman aikai-
sessa vaiheessa oikean diagnoosin. Lisaksi heidan tulisi paasta mahdollisimman
pian erikoissairaanhoidon piiriin, josta he saisivat lisa tietoa ja tukea. (Terveys-
kyla 2019.)

Opinnaytetyoni tarkoituksena on kuvata HHT/Oslerin tautia sairastaneiden potilai-
den oireita ja kokemuksia hoidon laadusta Suomessa. Aikaisempaa tutkimustietoa
Osler-potilaiden nakdkulmasta ei ole juuri saatavilla, joten aihe on tarpeellinen ja
hyodyllinen myds Suomen HHT/Osler-yhdistykselle. Tutkimuksen toteutan Osler-
yhdistyksen jasenille ja Osler-potilaiden oman suljetun ryhman jasenille kyselylo-

makkeella.

2 OSLERIN TAUTI

John Legg kuvasi Oslerin taudin ensimmaisena vuonna 1876 nenaverenvuototau-
diksi ja sdanndlliseksi nenéverenvuodoksi. Osler, Weber ja Rendu olivat lagkareita,
jotka jatkoivat Leggin ty6ta 1890-luvulla ja tajusivat, ettd Oslerin tauti ei johtunut
hyytymistekijoista vaan epanormaaleista verisuonimuodostumista. (Sacco & Bark-
ley 2016, 37.) Jura Numminen kertoi myds luennollaan, ettéd Oslerin taudin nimi tu-
lee 125 vuoden takaa nimista Osler-Rendu-Weber. He |0ysivéat omilla tahoillaan eri-
laisia asioita potilaista. Rendu huomasi teleangiektasioita eli verisuonisykerdita
iholla ja limakalvoilla ja erotti nain taudin muista verisuonitaudeista. Osler huomasi
ruumiinavauksessa samanlaisia muutoksia ruoansulatuskanavassa ja kuvasi kliini-
sia loydoksia limakalvomuutoksia eri elinten limakalvoilla. Weber julkaisi useam-
man potilaan sarjan tutkimuksen kyseisista oireyhtymista arvostetussa lehdessa,
josta kyseinen sairaus sai heidan ansiostaan laaketieteellisen nimen. (Numminen
2019.)

2.1 Oslerin taudin oireet

Oslerin taudista kaytetadn myo6s nimitysta HHT, joka tulee sanoista hereditaarinen
hemorraginen teleangiektasia. Oslerin tauti on verisuonten uudismuodostuksen
hairi6, joka on harvinainen. Oslerin taudin taustalla on useamman geenin geenivir-

heitd. Oslerin taudin tyypillisimmaét oireet ovat toistuvat nenéverenvuodot, jotka



hankaloittavat potilaan normaalia elamaa ja huonontavat nain elamanlaatua. (Num-
minen & Taulu 2012, 590 - 591.)

Oslerin taudissa verisuonet ovat normaalia hauraampia, mika aiheuttaa toistuvia
itsestdan alkavia limakalvojen verenvuotoja, verisuonten laajentumia ja pienten las-
kimoiden ja valtimoiden valisten poikkeavien verisuonten muodostumista. Oslerin
taudissa on huomattava, ettei veren hyytymisjarjestelmassa ole mitaan vikaa.
Yleensa vuodot johtuvat verisuonten hauraudesta ja supistuskyvyttomyydesta. Os-
lerin tauti voi johtaa vakaviin ja kuolemaa aiheuttaviin komplikaatioihin, ja sairaus
on usein alidiagnisoitu. (Sacco & Barkley 2016, 37.) Oslerin taudin kohde-elimia
ovat iho, keuhkot, suolisto, aivot ja maksa. Maksassa oireiden esiintyminen on har-
vinaisempaa. (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591.)

AVM-lyhenne tulee sanoista arteriovenddsi malformaatio, joka tarkoittaa synnyn-
naista mutta ei periytyvaa aivoverisuonten epamuodostumaa. Silloin hiussuoniver-
kosto haviaa ja korvautuu poikkeavilla verisuonirakenteilla valtimoiden ja laskimoi-
den valille. Taman takia valtimoveri siirtyy suoraan laskimopuolelle normaalia suu-
remmalla paineella. Laskimot ovat heikompia suonenseinamaltaan kuin valtimot, ja
on mahdollista, ettd ne repeavat korkean virtauspaineen vuoksi. (Hus 2019.) Nor-
maalissa verisuonistossa on valtimoiden ja laskimoiden valilla on kapillaariverkosto,
mutta Oslerin tautia sairastavilla normaali hiusverisuoniverkosto katoaa. Sen seu-
rauksena valtimoiden ja laskimoiden vélille muodostuu laajentuneita suoniyhteyksia

ja tasta syntyy AV-epamuodostumia. (Duodecim 2012.)

Oslerin taudin suurin esiintyvyys on todettu Euroopassa. Erityisesti Tanskassa ja
Ranskassa on eniten Osler-potilaita (Felli ym. 2017, 569). Osler-potilaiden ongel-
mana on verisuonten epanormaali rakenne tietyisséa elimissa. Taudittomilla alueilla
verisuonet ovat kuitenkin taysin normaaleja. Angiogeneesin eli verisuonten uudis-
muodostuksen ja kudosvaurioiden parantumisen on huomattu pahentavan Oslerin
taudin kuvaa. (Duodecim 2012.) Oslerin taudin geenin omaavilla oireet alkavat
yleensa viimeistaan 40-vuotiaana, mutta on taysin mahdollista, ettd 50-vuotiaana oi-
reettomillakin voi olla taudille ominaisia muutoksia. Ladkéari voi ainoastaan kuvaa-
malla ja tutkimalla todeta, onko sairaus aiheuttanut muutoksia elimistéssa. (Clancy
2014, 4.)



2.1.1 Nenaverenvuodon vaikutukset Oslerin taudissa

Oslerin taudin taustalla on useamman geenin virheita. Taudin tyypillisimmat
oireet ovat toistuvat nenaverenvuodot, jotka hankaloittavat potilaan normaalia
elamaa ja huonontavat elaméanlaatua. (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591.)
Poikkeamat nen&n onkaloissa ovat etenkin syyna verenvuotoihin, jotka ovat
ensisijainen oire Oslerin taudissa. Tutkimuksen mukaan 93%:lla Osler-poti-
laista esiintyy nendverenvuotoa. Potilaiden nenédverenvuodon keskimaarainen
esiintyminen oli erdassa tutkimuksessa 18 kertaa kuukauden aikana. Nenave-
renvuodolla on suuri vaikutus potilaiden sairastavuuteen. Tutkimuksen mu-
kaan 18% dokumentoiduista verenvuodoista oli niin vaikeita, etta se haittasi
potilaiden kykya tyoskennella ja jatkaa normaalia elaméaa. (Andersson ym.
2017.) Nenaverenvuotojen esiintyminen lahes jokaisella tautiin sairastuneella

aiheuttaa potilaille usein anemiaa (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591).

Nenaverenvuodot alkavat suunnilleen 12-vuotiaana tai jo aikaisemmin lapsuu-
dessa. Useimmilla nenaverenvuodot alkavat yleensa viimeistaan 40-vuoti-
aana. Oslerin tauti -potilaiden nendverenvuotoa voi esiintya epasaannoéllisend
muutaman kerran vuodessa tai lahes joka paiva. Nenaverenvuodon kesto
vaihtelee potilailla sekunneista tunteihin. Vuodon mé&éara voi olla muutamia tip-
poja tai jopa niin runsasta, etta potilas tarvitsee kiireellisen veritankkauksen.
(Clancy 2014, 5.)

2.1.2 Verisuonimuutosten eli AVM:n esiintyminen Oslerin taudissa

Normaalissa verisuonistossa on valtimoiden ja laskimoiden valilla kapillaari-
verkosto. Oslerin tautia sairastavilla normaali hiusverisuoniverkosto katoaa ja
valtimoiden ja laskimoiden vélille muodostuu laajentuneita suoniyhteyksia ja
tasta syntyy AVM-epamuodostumia. (Duodecim 2012.) Oslerin taudissa esiin-
tyy sisaelinten valtimo-laskimo-oikovirtauksia eli AV-epadmuodostumia, nimi tu-
lee sanoista arteria eli valtimo ja vena eli laskimo (Numminen & Taulu 2012,
590 - 591).
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Vatsan, maksan, aivojen ja selkaytimen AVM:t aiheuttavat harvemmin ela-
maa rajoittavia komplikaatioita, mutta AVM:t eivat ole niin yleisia kuin potilailla

esiintyva nenaverenvuoto (Anderson ym. 2017).

Oslerin tautiin kuuluvat osalla ihon teleangiektasiat (Numminen & Taulu 2012,
590 - 591). Limakalvojen teleangiektasioita esiintyy useimmiten nendkana-
vassa, suussa, nenassa, huulissa ja sormissa (Anderson ym. 2017). Telean-
giektasiat vuotavat potilailla usein herkésti (Numminen & Taulu 2012, 590 -
591). Iholla ja huulilla esiintyvat pienet verisuonipisteet ovat vaarattomia mutta
ne voivat olla kosmeettisesti hairitsevié. Potilaan toivoessa ihotautiladkéari voi

hyydyttaa nakyvat suonet laserilla. (Duodecim 2019.)

2.1.3 Keuhkomuutosten esiintyvyys Oslerin taudissa

Tutkimusten mukaan 90%:lla keuhko-AVM-potilaista on Oslerin tauti (Terveys-
kyla 2019). Keuhkojen AVM:n epamuodostumat aiheuttavat Oslerin tautia sai-
rastaneelle hengéastymistéa noustessa esimerkiksi portaita. AVM:n vuoksi
keuhkoihin jaa enemman hiilidioksidia ja potilas ei saa tarpeeksi happea.
(Kasthuri 2019.) Keuhkoissa esiintyy AVM:ta 20 - 50%:lla Oslerin tauti -poti-
laista (Thompson ym. 2017, 36).

Keuhkovaltimofistelit eli keuhkojen verisuonten valille syntyvéat erdnormaalit
yhteydet ovat olleet suurimmalle osalle potilaista taysin oireettomia, ennen
kuin ne on loydetty kuvaamalla. Oireiden esiintyminen on sidoksissa fistelei-
den kokoon ja maaraan. Sydamen pumppaaman veren maara fisteleiden lapi
vaikuttaa oireiden laatuun. (Castello ym. 2019, 4.) Raskauden aikana lisaanty-
nyt veren maara voi pahentaa keuhkojen AVM:oita, joten tulee kiinnittaa eri-
tyista huomiota Oslerin tauti -potilaiden seurantaan raskauden aikana (Sacco
& Barkley 2016, 37). Oslerin taudin muita oireita ovat hengenahdistus, kouris-

tukset, paansarky, liikkumisvaikeudet, vasymys ja vatsakipu (Clancy 2014, 4).

2.1.4 Aivoissa esiintyvien muutosten vaikutus potilaaseen

Aivojen AVM:t voivat aiheuttaa aivojensisdisen verenvuodon ja mahdollisesti

jopa kuoleman. Kaikki potilaat, joilla on oireita tai merkkeja aivojen AVM:sta,
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tarvitsevat magneettitutkimuksen hoitosuunnitelman maarittamiseksi. Tutki-
musten mukaan 15 - 23%:lla potilaista esiintyy aivojen AVM:ta, keuhkoissa
esiintyy 20 - 50%:lla, ruoansulatuskanassa 25 - 80%:lla ja maksassa esiintyy
32 - 78%:lla. Potilaille AVM voi aiheuttaa tuhoisia seurauksia etenkin aivoissa
aiheuttaen kallonsisaista verenvuotoa ja halvauksen, hight out put syndroo-
man, aivopaiseen tai massiivisia verenvuotoja. (Thompson ym. 2017, 33.)

Oslerin tautiin sairastuneelle voi ilmestya selkaytimeen malformaatioita, jotka
ovat usein jo diagnosoitu lapsuudessa. Aivojen verisuonimuutosten seulo-
mista pidetaan kuitenkin vaikeana kysymyksena potilaiden hoidossa. Paan ja
aivojen magneettikuvaus on ensisijainen seulontatutkimus. Tutkimusten jal-
keen aivojen verisuonimuutokset aiheuttavat erityisesti hoitotoimenpiteissa oi-
reettomillekin potilaille suuria riskeja. Suurin osa aivojen verisuoniepamuodos-
tumista ei oireile koskaan, mutta ne ovat henke&a uhkaavia vuotaessaan. Aivo-
jen epamuodostumat ilmaantuvat Osler-potilaille jo usein kouluiassa, joten
lapsilla olisi syyta aloittaa seulonta ja mahdolliset hoitotoimenpiteet jo silloin.
Osler-potilaiden lisaantynyt kuolleisuus nakyy juuri kouluikaisten potilasryh-

massé. (Duodecim 2012.)

Tutkimusten mukaan Oslerin tauti -potilaiden elinaikaennusteessa ei ole eroa
muihin n&hden. Viimeisten tutkimusten mukaan on kuitenkin osoitettu, etta
Oslerin tautiin sairastuneilla on suurempi riski kuolla neurologiseen tai aivove-
renvuotoon johtavaan sairauteen kuin potilaat ilman oireyhtymaa. Taméa on
erityisesti todettu potilailla, jotka ovat alle 60-vuotiaita. Suurin osa aivojen mal-

formaatioista ei koskaan vuoda. (Sacco & Barkley 2016, 38 - 39.)

2.1.5 Maksamuutokset Oslerin taudissa

Maksan AVM:t ovat melko harvinaisia. Suurin osa maksamuutoksia omaavista
potilaista ovat oireettomia. Osalla Oslerin tautia sairastavilla maksa-AVM-poti-
lailla ilmenee laskimonsisainen paine ja sydamen high output -syndrooma. Ne
ilmaantuvat useimmiten myéhemmin elaman aikana, kun sydan on pumpan-
nut enemman verta vuosien ajan. High output -syndrooma voi aiheuttaa poti-

laalle lopulta sydamen vajaatoiminnan. Toinen maksan komplikaatioista sisal-
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taa maksan valtimoiden laajentumista ja poikkeavuuksia sappikanavassa. Ot-
tamalla potilailta TT-kuvia jo sairauden alkuvaiheessa on mahdollista diagno-

soida epanormaalit muutokset maksassa ajoissa. (Sacco & Barkley 2016, 40.)

Maksan AVM:t aiheuttavat esiintyessaan suuren riskin Oslerin tauti -potilaille.
Maksakomplikaatioita on todettu yli 31% Oslerin tauti -tapauksista aiheuttaen
maksan fibroosin eli arpeutumisen tai kirroosin. Maksan tuhoutumisen on tut-
kimusten mukaan aiheuttanut lopulta kirroosi. (Kathleen 2009, 115.) Kirroo-

silla tarkoitetaan parantumatonta maksavauriota (Terveyskirjasto 2019).

Tutkimuksen mukaan maksansiirtoa tulisi harkita radikaalina mutta lopullisena
vaihtoehtona potilaille, joilla Oslerin tauti on vaikuttanut maksaan niin, etta sy-
damen hoito on laaketieteellisesti mahdotonta. Yleisimmat syyt maksansiirtoi-
hin potilailla olivat mm. high output -syndrooma, portaali verenpainetauti ja
sappitaudit. Vuosien 1985 — 2003 aikana on englanninkielisen kirjallisuuden
mukaan todettu, ettd 56 potilasta on ollut maksansiirrossa. Maksansiirron saa-
neiden selviytymisprosentti on ollut 82,5 kymmenen vuoden aikana. (Felli ym.
2017, 567 - 568.) Kokonaisuudessaan kokemukset maksansiirroista selviyty-
misesta ja sydamen toiminnasta siirron jalkeen ovat olleet positiivisia (Riera
ym. 2019, 6).

2.2 Oslerin taudin diagnosointi ja periytyminen

Oslerin taudin diagnosoinnissa apuna kaytetdan vuonna 2000 julkaistuja Cu-
racaon Kliinisia kriteereitd. Diagnoosi on varma, jos vahintd&n kolme taudin
kriteereista tayttyy, ja sairaus on mahdollinen, jos kaksi naista kriteereista tayt-
tyy. Oslerin tautia pidetdan epatodennakoisend, kun kriteereistd vahemman
kuin kaksi tayttyy. (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591.) Kuvasta 1 nékyy Os-
lerin taudin diagnosoinnissa kaytetyt kriteerit.
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OSLERIN TAUDIN DIAGNOSOINNISSA KAYTETYT KRITEERIT

diagnoosi varma, jos vahintadn 3 seuraavista kriteereista tayttyy,

sairaus mahdollinen, jos kaksi kriteereita tayttyy,

diagnoosi epatodenndkaoinen, kun kriteereista < 2 tayttyy

KRITEERI 1

Toistuvat spontaanit verenvuodot

KRITEERI 2

Useita teleangiektasioita iholla, kasissa, huulissa tai nenan limakalvoilla ja suussa
KRITEERI 3

AVM:ta elimissa mm. keuhkoissa, maksassa, suolistossa, aivoissa, vatsassa tai sel-
kaytimessa

KRITEERI 4.

Ensimmaisen asteen sukulaiselle veli, sisko, vanhemmalla tai lapsella,

kenella tayttyvat nama ylla mainitut HHT kriteerit tai on diagnosoitu geenitestilla.

Kuva 1. Oslerin taudin diagnosoinnissa kaytetyt kriteerit

Oslerin taudin harvinaisuudesta johtuen monet laékareista eivat valttamatta
ole tietoisia sairaudesta, joten hoitajat saattavat olla ensimmaisia kohdatessa
potilaat. Hoitohenkilokunnalla on mahdollisuus tunnistaa sairauden oireet ja
nain auttaa sairauden diagnoosin saattamisessa. Aikainen sairauden tunnista-
minen voi auttaa valtavasti koko perheen hyvinvointia. (Sacco & Barkley 2016,
37)

Oslerin tauti periytyy autonomisesti vallitsevasti eli Oslerin tautia sairastavan
lapsella on 50%:n mahdollisuus peria geenivirhe (Duodecim 2012). Oslerin
taudin ollessa perinnéllinen ei taudin puhkeamista voi mitenkdan estaa (Duo-
decim 2019). Osler-suvun lasten tautidiagnoosia ei voida tehda ilman geeni-
testid. Toinen vaihtoehto on odottaa ja seurata, puhkeaako tauti myéhemmin
lapsille aikuisialla. Oslerin taudin kliininen kuva on hyvin vaihteleva eri sukujen
ja jopa saman suvun yksildilla. Osalla verisuonimuutokset voivat ilmaantua jo
lapsena, kun osalla voivat nendverenvuodot alkaa vasta aikuisidlla. Taudin
vaihteleva penetranssi vaikeuttaa taudin diagnostiikkaa, seulontaa, kliinista

tutkimusta ja hoitolinjauksia. (Duodecim 2012.)

Oslerin taudin periytymisen mahdollisuus lapselle on 50 %. Esimerkiksi jos
isalla on HHT ja aidilla ei ole, niin heidan lapsillaan on 50 %:n mahdollisuus
saada isaltdan sairautta aiheuttava geeni. Voi myds olla mahdollista, etta ku-
kaan kolmesta lapsesta ei saa tautia aiheuttavaa geenivirhettd isaltaan tai

osalla kolmesta on mahdollista peria geeni iséltdan. (Kasthuri 2019.)
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Sairaus voi olla vaikea joillekin potilaille ja toisille taas helppo, vaikka perheen
sisélla olisi saman mutaation omaavia. Osalle sukulaisille kestaa vuosikymme-
nia oireiden ilmaantumiseen, ja toisille ne tulevat akillisind. On mahdollista,
ettd Oslerin tauti voi aiheuttaa traagisen kuoleman nuorena tai lapsena joh-
tuen aneurysman eli valtion pullistuman repedmasta, ennen kuin perhe tajuaa
laéketieteellisen tilanteen. Terveydenhoitoa tarjoavien yksikdiden olisikin tun-
nistettava Oslerin taudille ominaiset tunnistettavissa olevat tekijat, ja pidetaan
tarkednd mahdollisimman aikaista diagnosointia, ennen kuin esiintyy vakava-
via komplikaatioita. (Sacco & Barkley 2016, 38 - 39.)

Periytyvyys Oslerin taudissa voi johtua osalla potilaista uudesta mutaatiosta,
jolloin virheellistd geenia ei ole peritty. Tyypillisimmét geenivirheet ovat kromo-
somissa 9 sijaitsevassa ENG-geenissa aiheuttaen HHT1:n ja kromo-
somissal? sijaitsevassa ACVRL1-geenissa aiheuttaen HHT2:n. Oslerin tau-
dissa tunnetuista geenivirheista lahes 80 % esiintyy naissa kahdessa gee-
nissa. Liséksi tunnetaan viela kolmas geenivirhe, joka on kromosomissa 18 si-
jaitsevassa SMAD4-geenissa. (Numminen & Taulu 2012, 590 - 591.) On myds
olemassa vield kaksi tuntematonta geenia, jotka ovat paikantuneet kromo-
someihin 5 (HHT3) ja 7 (HHT4). Nykyisin tunnetaan yli 600 erilaista mutaa-
tiota, jotka aiheuttavat tautia. (Duodecim 2012.) Kuvasta 2 nakyy Oslerin tau-

din periytymisen yleisimmat geenit ja kromosomit.
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YLEISIMMAT OSLERIN TAUTIA PERIYTTAVAT GEENIT JA
KROMOSOMIT

HHT 1 HHT 2

kromosomi 9 kromosomi 12

ENG-geeni ACVRL 1-geeni

HHT 3

kromosomi 5

HHT 4

. kromosomi 7
tuntematon geeni

Kuva 2. Yleisimmat Oslerin tautia periyttavéat geenit ja kromosomit

Amerikkalaisessa ladketieteen lehdessé kerrotaan, ettd HHT1:ssd on todettu
tutkimusten mukaan enemman keuhkojen AVM-muutoksia kuin HHT2:ssa
(Riera ym. 2019, 4). HHT1 ja HHT 2 aiheuttavat molemmat muutoksia veri-
suonten endoteelikerroksessa, endoteeli on isompien verisuonten sisaseina-

maa peittava ohut solukerros (Assis ym. 2007).

Sankelon tutkimuksen mukaan (2009) Osler-potilailla ALK1 ja Endoglin mu-
taatioita [0ytyi sama maara ja kaikilla heista esiintyi erilaisia mutaatioita. Osler
potilaiden seulonnassa olisi SMAD4-geenin tutkimista harkittava. Mutaatio voi-
daan useissa tapauksissa l6ytdd. Tama vaatii paljon aikaa ja geneettinen tes-
taus ei ole aivan yksinkertaista sairauden diagnosoinnissa, joten muitakin me-
netelmia testaamiseen tarvitaan. (Sankelo 2009, 44 - 45.)
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2.3 Oslerin taudin hoito

Oslerin taudin hoito- ja tutkimusohjeet vaihtelevat maailmanlaajuisesti hyvin
paljon seka oireettomien ja oireilevien potilaiden seulonnan ja kuvaamisen
suhteen. Erityisen tarkeda on arvioida seulonnan hyodyt ja haitat seka se, vai-
kuttaako seulonta potilaan terveyteen. Keuhkojen AV-epamuodostumien ol-
lessa usein oireettomia ne voivat aiheuttaa aivoinfarkteja ja absesseja eli méar-
k&paiseita. Oslerin taudin on arvioitu aiheuttavan jopa 70 - 90% kaikista keuh-
kojen AV-epamuodostumista. Seulomalla Oslerin tautia sairastavat potilaat
voidaan loytaa suurin osa kaikista keuhkojen AV-epamuodostumista. (Duode-
cim 2012.)

Oslerin tauti vaikuttaa yleisesti enemman sairastavuuteen ja vahemman kuol-
leisuuteen. Sairauden esiintyvyys vahentaa potilaan elamanlaatua, ja tutki-
musten mukaan toistuvat vaikeat nenéverenvuodot ovat suurin vaikuttava te-
kija. (Anderson ym. 2017,157.) Lahete otolaryngologille eli korva-, nené- ja
kurkkutauteihin erikoistuneelle 1aékarille tehd&én usein ensimmaiseksi, kun
toistuvia nenaverenvuotoja ilmaantuu. Potilaista suunnilleen 90% esiintyy ne-
naverenvuotoa, jonka ehkaisyyn ei ole viela keksitty keinoa. (Thompson ym.
2017.)

Bevacizumadin on huomattu olevan useille potilaille tehokas laake nenaveren-
vuodon hoitoon. Viel& tarvitaan lisaa tutkimuksia nenaverenvuodon hoitami-
seen. (Anderson ym. 2017,157.) Nendverenvuotojen hoitoon on tullut kuiten-
kin viime vuosina uusia vaihtoehtoja, joiden ansiosta potilaan elaméanlaatu on
parantunut huomattavasti. Nenaverisuonten liikakasvua voidaan hillitd suih-
keina tai pistoksilla annettavilla laakkeilla. Nen&n limakalvoa voidaan kasitell&a
radiotaajuushoidon avulla, tai vuoto on mahdollista tyrehdyttaa kudosliimalla.
(Duodecim 2019.)

Oslerin tauti vaatii sairauden luonteen ja laakkeellisen ja kirurgisen hoidon
vuoksi jatkuvan monialaisen tiimin ymparille. Toimenpiteistd keuhkojen AVM:n

embolisaatio on yleisin toimenpide. (Thompson ym. 2017.)
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Toistuvat nendverenvuodot vaikuttavat heikentavasti potilaiden elaménlaatuun
invalidisoimalla arkielamaa ja sosiaalista kanssakaymista. Alussa vuodot ovat
lievia, mutta ne muuttuvat myéhemmin vaikeammiksi ja vaativat usein toistu-
via veritankkauksia. Muiden elinryhmien oireet ovat harvinaisempia, mutta
esiintyessaan ne aiheuttavat suuremman sairastuvuuden ja kuolleisuuden.
Oslerin taudin hoito on oireenmukaista, ja lahes aina hoito keskittyy nenave-
renvuotoihin. (Duodecim 2012.) Oslerin tautia sairastavien potilaiden taipu-
mus verenvuotoon on otettava erityisesti huomioon myos anestesiassa. Tar-
ke&é on kontrolloida vuodon maaraa yllapitamalla riittdvaa hapetusta ja tasa-
painottamalla hemodynaamisia arvoja kuitenkin optimoimalla perfuusiota el
veren virtaamista elimen l&pi niin, ettei se vaaranna anestesian syvyytta.
(Kathleen 2009, 115.)

Nen&verenvuodon hoidon tavoitteena on vuotojen vahentadminen ja elaman-
laadun parantaminen. Hoitomenetelmia on runsaasti, mutta hoito valitaan poti-
laskohtaisesti ottaen huomioon potilaan i&n, sukupuolen, aikaisemmat hoidot
sekd hdnen omat toiveensa. Useimmiten potilaille joudutaan kokeilemaan
vuosien saatossa lahes kaikkia tarjolla olevia hoitomuotoja. Tavallisia nenave-
renvuodon hoitoja, kuten laapimista eli nenasieraimen puhdistamista ja tam-
ponointia, pitaa valttaa, koska ne vaurioittavat telangiektasioita ja lisaavat nain
verisuonten uudismuodostusta ja vaikeuttavat tautia entisestaan. (Duodecim
2012.)

2.4 Hoidon laatu

Hyva sosiaali- ja terveydenhuollon laatu tarkoittaa sita, etta asiakas saa tar-
peensa mukaista palvelua oikeaan aikaan ja oikeassa paikassa. Hyvalla laa-
dulla pystytaan tuottamaan kansalaisille hyvinvointia, joka mahdollistaa hyvin-
voinnin liséantymisen ja riskien minimoimisen. Laatu on toimintaa, johon vai-
kuttavat erilaiset vaatimukset seka odotukset. Taloudelliset tekijat asettavat
toiminnalle omat rajoitukset, jotka on otettava huomioon palveluiden jarjesta-

misessa. (Terveyden ja hyvinvoinnin laitos 2008.)
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2.4.1 Hoitohenkilokunnnan asenne ja ammatitaito

Koulutetun terveydenhuollon ammattihenkilbn osaaminen on perustana ter-
veydenhuollon laatuun ja potilasturvallisuuteen. Hoitohenkilokuntaa pidetaan
hoidon onnistumisen kannalta yhtena tarkeimpana tekijana. (Honkalampi
2008, 28.) Laatu ja tyytyvaisyys ovat toisiinsa vahvasti sidoksissa. Potilaiden
tyytyvaisyys saamaansa hoitoon on yksi hoitotyon laatumittareista. (Fonsell
2018, 9.) Potilaiden hoidon laadussa ja turvallisuudessa on huomattu olevan
suurta vaihtelua. Tutkimuksen mukaan potilaiden saaman hoidon laatu ja tur-
vallisuus voivat vaihdella hoitopaikasta seké hoitavasta henkildsta riippuen.
Edellisen hoitopaikan hyvé hoito voi karsia seuraavan hoitopaikan vanhentu-
neiden hoitokaytanttjen takia. Sairaanhoitajaliiton puheenjohtaja Nina Hahtela
korostaa, etta hoitotydntekijoiden toiminnalla on suuri merkitys potilaiden hoi-

don tuloksiin ja laatuun. (Suomen sairaanhoitajaliitto 2018, 17.)

Tutkimusten mukaan hyvan hoidon osatekijoitd ovat henkiléston motivaatio,
tiedot ja kokemukset. Riittavan ajan I6ytaminen potilaille ja moniammatillisen
vuorovaikutuksen tarkeys ovat hyvan hoidon edellytyksia. Hyvan hoidon estéa-
vina tekijoita tutkimusten mukaan ovat kiire, liialliset vaatimukset, stressi, va-
hainen hoitajamaaré, osaamisen aliarvioiminen ja riittAmaton palkitsemisen
kulttuuri. (Launonen 2013, 5.)

Hoidon sitoutumiseen vaikuttavia tekijoita on tutkittu, ja hoidon onnistumiseen
vaikuttavat mm. se, kuinka potilas ymmartaa ja kokee tautinsa ja mika on laa-
kérin tapa tarjota hoitoa potilaalle. Potilaan ja terveydenhoitohenkildston
suhde auttaa hoidon onnistumiseen, koska hoitajan empaattinen asenne ja
tuki sekd hyva kommunikaatio- ja vuorovaikutustaito ovat tarkeita terveyden-
hoidon ammattilaisen ominaisuuksia. Empaattisen suhteen luominen hoitajaan
vaatii koulutetun terveydenhoitohenkilokunnan. Kuitenkin on tarkeda muistaa,
ettei henkilokunta ole ylityollistettya, riittdmattomasti ohjattua ja tuettua. Ter-
veydenhoitojarjestelmalla on vaikutusta potilaan hoidon sitoutumisen onnistu-
miseen. Tutkimusten mukaan hoitoon sitoutuminen on helpompaa, jos laak-
keiden saatavuus ja kohtuulliset hinnat ovat saatavilla koyhemmallakin vées-
tolla. (LAdketietokeskus 2003, 109 - 124.)
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Tutkimusten mukaan potilaat kokevat tarkeaksi hoitajan kyvyn tunnistaa oi-
reita ja muutoksia potilaan kliinisessa tilassa. Potilaiden mielesta kaikenlaisen
tuen tarjoaminen pitaisi olla itsestaan selvaa ja hoitajan kiinnostus ja arvostus
ovat myoétatuntoisen hoidon elementteja. (Menna & Neuvonen 2019, 21 - 26.)
Henkiloston yhdesséa luoman hyvén ilmapiirin on huomattu vaikuttavan myos
potilaiden ja henkiloston valisiin vuorovaikutussuhteisiin (Fonsell 2018, 19).
Tehokkaan vuorovaikutuksen ominaispiirteitd on kuuntelemisen taito, viestin-
nan ymmarrys toisesta nakokulmasta katsottuna, tunnealy ja konfliktitilantei-

den hallinta (Leppanen 2014).

2.4.2 Tiedon jakaminen ja yksilollisyys

Potilaat toivovat yksilollista kohtelua, eli keskitytdan kokonaisvaltaisesti poti-
laaseen eikd vastaanoton aikana hoideta muita asioita. Tutkimuksen mukaan
potilaan onnistunut kohtaaminen pitaé sisallaan laakarin patevyyden, l&a&karin
kokonaisvaltaisen lahestymisen potilaan ongelmaan ja potilaan huolen ottami-
sen vakavasti. Lisdksi tiedon antaminen potilaalle lisasi kohtaamisen onnistu-
mista ja laatua. Keskeisin tulos tutkimuksessa oli, etté laakéri antaa usein kas-
vot koko organisaatiolle ja terveydenhuoltojarjestelmaélle. (Fonsell 2018,18 -
20.)

Potilaat ovat arvioineet hoidon laadun ominaisuuksiksi seuraavia tekijoita: pe-
rusarvojen noudattamisen, tiedon saamisen, tavoitekeskeisyyden, ajan riitta-
vyyden, tehokkuuden ilman odotuksia, hoitohenkilokunnan ominaisuudet ja
perehdytyksen hoitoymparistoon (Vuorinen & Zhang 2008, 9). Suurin osa poti-
lasasiamiehelle tulleista valituksista koskee potilaiden saamaa kohtelua seka
tunnetta siitd, etta heidan valintojaan ei ole arvostettu tai mielipiteitd kuunneltu
(Menna & Neuvonen 2019, 7).

Leppésen tekemassa tutkimuksessa kay ilmi, ettd osa potilaista oli ollut tyyty-
vaisia hoitoonsa kommentoiden seuraavaasti: "Sain mielestani hoitajalta seka
tutkimuksen tehneelta laakarilta riittavasti tietoa.” ja toinen kommentoi: "Mielyt-
tava laakari selitti hyvin toimenpiteen.” Osa potilaista oli tyytymattomia, jos asi-
oista ei kerrottu riittavasti, ja eras potilas kertoi: "Laakarit eivat puhuneet mi-
tdén’”. (Leppanen 2014, 44). Potilaan oikeuksiin kuuluu saada monipuolista
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tietoa sairaudestaan ja ladkehoidostaan. Tieto on kerrottava potilaalle ymmar-
rettavalla tavalla seka kielella. (Fonsell 2018, 24.) Huono viestinta ja vuorovai-

kutus heikentavat potilasturvallisuutta (Leppénen 2014,19).

Laadun maarittelyyn vaikuttaa, kenen nakokulmasta sitd maaritetaan. Hoito-
tyontekijoiden ndkokulmasta laatua voidaan méaaritella esim. silla perusteella,
saavatko potilaat tarvitsemaansa hoitoa ja onko henkilokunta oikeanlaista ja
tekevatko he oikeita asioita. Palvelun jarjestdjan nakékulmasta laadun méaarit-
taa, pystyvatko he vastaamaan potilaan tarpeisiin optimaalisesti. Potilaan na-
kokulumasta laadun arviointi tapahtuu usein henkilékohtaisella tasolla, johon

vaikuttavat tunteet ja halut. (Launonen 2013, 4 - 5.)

2.4.3 Potilastyytyvaisyyteen vaikuttavat tekijat

Potilaiden odotusten ja vaatimusten muuttuessa koko ajan on potilaiden tyyty-
vaisyys ja hoidon laatu ansaittava yh& uudelleen (Fonsell 2018, 4). Potilaat
haluavat nykyisin yhd enemman osallistua oman hoitonsa paatoksentekoon.
Heista on tullut aktiivisempia kuin aiemmin. (Leppanen 2014.) On tutkittu poti-
lastyytyvaisyyden olevan sita parempi, mitd vahemman potilaiden ja henkil6-
kunnan kasitykset hoidosta eroavat toisistaan (Saarinen 2003, 3).

Hoidon laatuun tulisi kehittaa erilaisia mittareita, joita voitaisiin kayttada hyvana
terveydenhuollon laadun arvioinnin lahtékohtana. Laakariliton laatuneuvoston
ehdotus on kayttaa Institute of Medicinen laadun ulottuvuuksia, jotka ovat kus-
tannusvaikuttavuus, tehokkuus, turvallisuus, potilaskeskeisyys, oikea-aikai-
suus ja oikeudenmukaisuus. Hoidon jatkuvuutta pidetdan erityisen tarkeana,
koska potilas tarvitsee omaa laakaria ja hoitotiimia, joiden tavoitteena on yh-
dessa pyrkia yhteisiin tavoitteisiin vaikuttavasti ja kustannustehokkaasti. Hoi-
don jatkuvuus parantaa potilasturvallisuutta ja laatua, joka hillitsee kustannus-
ten kasvua. Hoidon jatkuvuus estaa hoidon pirstoutumista. (Virtanen 2018,
38.)

Laakarilehdessa (2018) on pohdittu asiakkaan ja potilaan eroa ja tultu siihen
tulokseen, etté potilaan on turvallisempaa olla potilas kuin asiakas. Koska po-
tilaana vastuun hoidosta ja sen riskeista kantaa silloin laakari. Hoidon laatu on



21

paaasia terveydenhuollossa ja asiakkaan palvelukokemus. Hoidon laatua olisi
tarkea pystya mittaamaan asiakastyytyvaisyyden ohella esimerkiksi laatumit-
tarin avulla. Mittari voisi kuvata, kuinka hyvin sairaus on hoidettu ja mitka ovat
hoidon pitkaaikaiset vaikutukset potilaan elamanlaatuun ja terveyteen. (Ek-
holm 2018, 2928 - 2929.)

Potilastyytyvaisyyteen voi vaikuttaa kahdeksan eri tekijaa, joita ovat potilaan
tausta ja odotukset, vuorovaikutus, mahdollisuus osallistua omaa hoitoa kos-
kevaan paatoksentekoon, opetus ja ohjaus, henkilokunnan ammatillinen tekni-
nen kompetenssi, fyysinen ymparisto ja organisatoriset tekijat. Hyvasta hoi-
dosta on Leino Kilpi kehittanyt mittariston, joka kuvaa vuorovaikutuksessa
seuraavia keskeisia tekijoita: hoitajat suhtautuivat minuun ystavallisesti ja lam-
pimasti, hoitajat olivat rehellisid, hoitajat olivat luotettavia, hoitajat olivat vilpit-
tobman kiinnostuneita minusta ja voinnistani, hoitajat olivat huumorintajuisia,
hoitajat olivat kohteliaita, hoitajat olivat siisteja ja huoliteltuja ja hoitajat olivat

joustavia ja tarkeilemattomia. (Saarinen 2007, 4 - 11.)

Hoidon laatuun vaikuttavia tekijoitéa ovat tyytyvaisyys saatuun hoitoon, riittdva
aika, kuunteleminen puolin ja toisin, asiakkaan tiedon hyddyntadminen arvioin-
nissa ja kehittdmisessa, henkiléston koulutus ja tiedon keruu, potilaiden ja
omaisten informointi, hoitoon paasy nopeasti, tuen antaminen, hoitoproses-
sissa keskustelu eli potilaan odotusten selvittely ja tarpeiden arviointi asiakas-
lahtoisesti sekd mahdollinen ennuste. (Vuorinen & Zhang 2008, 12 - 13).

Potilaan pelkojen asianmukaista lievittamista pidetaan tarkeana hoidon onnis-
tumisen kannalta. Usein pelkoihin ei kiinniteta tarpeeksi paljon huomiota hoi-
dossa. (Fonsell 2018, 24.) Hoidon laatuun on tutkimusten mukaan vaikuttanut
suuresti potilaan tausta, ja erds selittava tekija on ollut sukupuoli. Miesten tyy-
tyvaisyys hoitoon on ollut tutkimusten mukaan parempi kuin naisten. Lisaksi
nuorten naisten on huomattu olevan enemman tyytymattomia hoitoonsa.
(Saarinen 2007, 15.)



22

2.5 Oslerin taudin hoitoon vaikuttavat tekijat

Koska Oslerin tauti on harvinainen, tulisi hoito tarjota potilaille monialaisessa
yksikdssa. Aikainen sairauden diagnosointi ja verisuonimuutosten kuvantami-
nen antavat mahdollisuuden tarjota potilaille ehkaisevaa ja tarpeenmukaisia
toimenpiteitd. (Castellote ym. 2019, 4.) Sairaanhoitajien tulisi tietda sairauden
syntyyn vaikuttavista tekijoista. Oslerin taudin hoitamiseen kuuluu tunnistaa
sairauden fyysiset ja henkiset tekijat, jotka vaikuttavat usein potilaaseen ja
heidén perheensa hyvinvointiin. Sairaanhoitajilta toivottaisiin, etta he laatisivat
potilaille hoitosuunnitelman. Tarkeaa hoidossa on antaa tarvittavaa tukea ja
tietoa sekd muistaa rohkaista potilasta ja hanen perhettddn. (Sacco & Barkley
2016, 45.) Tutkimukset Oslerin taudin aiheuttamista oireista ovat johtaneet uu-
sien hoitomuotojen kehittamiseen, jotka ovat vahenténeet vaikeita nenéveren-
vuotoja. Talla hetkella aikainen diagnosointi ja lahete korva-, nena- ja kurkku-
tautien asiantuntijalle on kantava voima hoitojen aloittamisessa. (Castellote
ym. 2019, 15.)

Parantavaa hoitoa tautiin ei vield ole, mutta nenéverenvuotoja pystytaan hallit-
semaan aiempaa paremmin uusien laakehoitojen ja kirurgisin menetelmien
avulla. Tamé on vaikuttanut hoitotuloksiin ja parantanut potilaiden elaménlaa-
tua. Elinaikaennuste on kuitenkin normaali mutta mahdolliset siséelinvauriot
saattavat lisata kuolleisuutta. On arvioitu, etta sisaelinvaurioiden ilmaantumi-
nen ennen 60 vuoden ik&a nostaa kuolleisuuden riskia lievasti. Oslerin taudin
kokonaisvaltainen hoito on sen monimuotoisuuden vuoksi vaativaa. Ensisijai-
nen tavoite on turvata potilaalle mahdollisimman oireeton elamé seka hyva
elaménlaatu. Taudin ollessa perinnéllinen on myds tarke&a kertoa potilaalle ja
hanen sukulaisilleen sairauden oireista seka tutkimuksiin hakeutumisesta. Po-

tilas lahetetaéan tarvittaessa perinndllisyysneuvontaan. (Duodecim 2012.)

Ruoansulatuskanavan vuotavia suonia on mahdollista hoitaa laserilla tai s&h-
kopoltolla ruokatorven ja mahalaukun tahystyksen eli gastroskopian yhtey-
dessa (Duodecim 2019).
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Monille potilaille ei ilmaannu oireita alle 10-vuotiaana, Oslerin tautiin erikoistu-
neet keskukset pitavat tarkedna ensiasteen sukulaisten kuvantamista perus-

tuen varhaiseen hoitoon (Thompson ym. 2017, 34).

Maksan verisuoniepamuodostumien seulonta eroaa muista ryhmista. Ainoas-
taan oireileville potilaille tehdaéan hoitotoimenpiteité. Toisaalta vatsan kaikuku-
vaus on helppo ja riskitén toimenpide. Diagnoosin ollessa epavarma voi viske-
raalisten eli vatsan sisaisten muutosten l6ytyminen jossakin tapauksissa var-

mistaa Oslerin taudin. (Duodecim 2012.)

3 OPINNAYTETYON TARKOITUS, TAVOITE JA TUTKI-
MUSKYSYMYKSET

Opinnaytetyon tarkoituksena oli kuvata HHT/Oslerin tautia sairastaneiden poti-
laiden oireita ja kokemuksia hoidon laadusta Suomessa. Rajasin opinnayte-
tyon aiheen potilaiden nakdkulmaan hoidon laadusta. Kohdejoukkona oli Suo-
men HHT/Osler-jarjesttn jasenet/ potilaat. Opinnaytety6n tavoite oli, etta Suo-
men HHT/Osler-yhdistys voi kehittaa toimintaansa hyédyntamalla tutkimuk-

seni tuloksia.

Opinnaytetyoni tutkimuskysymykset olivat:
1. Millaisia oireita HHT/Oslerin tautia sairastavilla on ollut?
2. Millaiseksi HHT/Oslerin tautia sairastaneet potilaat ovat kokeneet hoidon

laadun Suomessa?

Ensimmainen tutkimuskysymys HHT/Oslerin tautia sairastaneiden oireista on
mielestani tarked, koska sairaanhoitaja on usein ensimmainen henkild, joka
on tekemisissa Oslerin tautia sairastaneen kanssa vastaanotolla. Hanen on
hyva tunnistaa sairauden oireet ja tarvittaessa ohjata asiakas la&karin vas-

taanotolle, ja sita kautta asiakas paéasee tarvittaviin tutkimuksiin.
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Toinen tutkimuskysymys HHT/Oslerin tautia sairastaneiden hoidon laadusta
Suomessa kertoo potilaiden kokemuksen saamastaan hoidosta. Tulosten
avulla saadaan tietoa, kuinka voidaan kehittdd Osler-potilaiden hoidon laadun

eri osa-alueita.

4 TUTKIMUKSEN TOTEUTTAMINEN

4.1 Tutkimusmenetelma

Opinnaytetyossani kaytettiin maarallista eli kvantitatiivista tutkimusta, joka ku-
vaa ja tulkitsee asioita mittausmenetelmalla ja jonka avulla pystytdan keraa-
maan numeerista tutkimusaineistoa (Vilpas 2012, 1). Tutkimusmenetelméan
valintaan vaikuttaa se, mita tietoa halutaan tutkimuksella saada ja kuinka suuri
on kohderyhma. Maaralllisessa tutkimuksessa tutkimusjoukko tulee olla tar-
peeksi suuri. (Heikkila 2014, 17 - 20.)

Maarallisella tutkimuksella kerattiin kattavasti tietoa Osler-potilaiden kokemuk-
sista ja oireista. Tutkimuksen tiedonkeruuvaiheessa etsin tietoa eri tutkimuk-
sista Oslerin tautiin ja hoidon laatuun liittyen. Tutkimustaulukossa (liite 1) on
osa lahteistd, joita kaytin tydsséani aineiston keraamiseen. Lisaksi opinnayte-
tyossa kaytettiin myos laadullista eli kvalitatiivista tutkimusta osana tutkimus-
tani. Nain saatiin potilaiden henkil6kohtaisia mielipiteitda enemman kerattya tut-
kimukseen. Oslerin taudista ei ole tehty Suomessa aiemmin tutkimuksia poti-
laan nakokulmasta katsottuna, ja se vaikutti myds tutkimusmenetelmani valin-

taan.

Kvantitatiivisen tutkimuksen vaiheet ovat seuraavat:

1. Tutkimusongelman ja siita johdettujen kysymysten laadinta
2. Tutkimussuunnitelman laadinta

3. Tiedonkeruulomakkeen laadinta ja aineiston keruu

4. Aineiston tilastollinen kasittely

5. Johtopaatosten tekeminen (Vilpas 2012,1).

Tutkimusongelma muodostetaan tutkimuskysymyksiksi, joiden avulla pysty-

tdan keraamaan aineistoa ongelman ratkaisemiseksi (Kananen 2010, 74).
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Maarallisessa tutkimuksessa kiinnostus erilaisiin luokitteluihin, syy- ja seu-
raussuhteisiin seka vertailuihin ja numeerisiin tuloksiin on suuri (Koppa 2013,
8).

Kvantitatiivinen tutkimus edellyttaa riittavan suurta otosta eli osallistujamaa-
raa. Tutkimukseen kaytetaan tutkimuslomakkeita ja vastaukset kuvataan nu-
meeristen suureiden avulla ja selvitetadn yleensa eri asioiden riippuvuuksia
toisiinsa. Kvantitatiivisella tutkimuksella saadaan kartoitettua olemassa oleva
tilanne, mutta syitéa ei pystyta riittdvan hyvin selvittamaan. (Heikkila 2014.) Po-
tilastyytyvaisyyden tutkimiseen on useimmiten kaytetty survey-menetelmaa.
Kyselylomaketutkimuksen kayttoa on pidetty hyvana, ja siihen vaikuttavat ta-
loudelliset ja tieteelliset syyt. Haastattelijan persoona tai haastatteluympaéristo
ei vaikuta lomakkeen avulla tehtyyn tutkimukseen. Lisaksi vastaaja voi valita
itse mieleisen ajankohdan vastaamiseen. Kyselyyn vastaajalla on mahdolli-
suus miettid rauhassa kysymyksia, joiden avulla saadaan vertailukelpoisia tu-
loksia. (Saarinen 2007, 6.) Kvantitatiivisella tutkimuksella saadaan enemman
numeraalista materiaalia tutkimuksessa esiin ja voidaan helpommin vertailla

saatuja tuloksia.

4.2 Kyselytutkimus

Opinnaytetyon alussa laadittiin sopimus opinnaytetyosta (liite 2). Kyselytutki-
muksen suorittamiseen tarvittiin tutkimuslupa (liite 3) Suomen HHT/Osler-yh-
distyksen kanssa. Tutkimus toteutettiin kyselynd Suomen HHT/Osler-yhdistyk-
sen jasenille ja Suomen Oslerin tautiin sairastuneiden suljetulle verkkoryh-
malle, eli otoksena oli Oslerin tautiin sairastuneet. Osler-yhdistyksen jasenille
ja verkkoryhmalle laadittiin saatekirje (liite 4). Saatekirjeessa kerrottiin, etta
kyselyyn vastaaminen on taysin vapaaehtoista. Tutkimuskysymyksista laadittu
kyselylomake on tarked, ja sen avulla saadaan vastaukset tutkimusongelmaan
(Kananen 2010, 75).

Kyselya tehdessani minulla oli taustalla laaditut tutkimuskysymykset, joiden
pohjalta suunnittelin kyselylomakkeen (liite 5). Kyselylomake sisalsi yhteensa

18 kysymysta, joista 14 oli monivalintakysymyksia ja nelja oli avointa kysy-
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mysta. Kyselylomakkeen kysymykset laadittiin niin, ettd minun oli mahdolli-
suus saada kattavasti tietoa tutkimuskysymyksiini. Kysymysten taustalla mi-
nulla oli kaytdssa etsimani aineisto Oslerin taudista ja hoidon laadusta. Aineis-
ton etsin kansainvalisista ja kotimaisista tutkimuksista ja muusta kirjallisuu-
desta. Kirjallisuus antoi minulle tietoa, mita kaikkea kuuluu Oslerin taudin oirei-

siin, joten kysymysten tekeminen oli helpompaa.

Kyselylomakkeen alkuun laitoin kysymykset 1 - 2, joiden avulla saatiin selville
vastaajien taustatiedot, joihin kuului ik& ja sukupuoli. Kyselyn avulla selvitettiin
Oslerin tautia sairastaneiden Oslerin taudin diagnosoimisen syy (kysymys 4)
eli oliko tauti diagnosoitu oireiden perusteella vai jollakin muulla tavalla. Mina
halusin saada selville, esiintyikd Oslerin tautia muilla sairastuneen sukulaisella
kysymyksen 5 avulla. Kyselyssa tarvitsin tietoa esiintyvista oireista ja siita,
mitk& niisté olivat vaikuttaneet heidan paivittdiseen elamaansé ja minka ver-

ran. Oireita selvitin kysymysten 9 - 11 avulla tarkemmin.

Hoidon laatuun liittyvia kysymyksia oli myos kyselyssa useita, koska tutkimus-
aiheeni oli hoidon laatu Suomessa potilaiden kokemana. Tarvitsin mahdolli-
simman laajasti tietoa Oslerin tautia sairastaneiden hoidon laadusta. Apuna
kaytin hoidon laadun tieteellisia artikkeleja, jotka antoivat tietoa, mitka asiat
vaikuttavat hoidon laatuun yleensa. Kyselyyn kokosin yleisimmat hoidon laa-
tuun vaikuttavat tekijat, jotka olin saanut selville tutkiessani aikaisempia tutki-
muksia aiheesta. Hoidon laatua mittasin eri asteikolla 1 - 5 useissa kysymyk-

sissa, ja nain sain tarkemmin selville vastaajien kokemuksen hoidon laadusta.

Kyselyn avointen kysymysten avulla minulla oli mahdollisuus saada enemman
tietoa, mik& on potilaan oma kokemus seka mielipide hoidon laadusta. Hoidon
laadussa on yleensa aina kehitettavaa, ja tutkimuksessani halusin selvittaa
potilaiden mielipiteen kehittdmiskohteista kysymyksen 15 avulla. Kysymyk-
sesséa 17 halusin potilailta tietoa, mihin he ovat saadussa hoidossa olleet eri-
tyisen tyytyvaisia. Kyselyn toimeksiantajalle Suomen HHT/Osler-yhdistykselle
halusin tutkimuksen avulla saada tietoa, mita mielta potilaat ovat yhdistykselta
saadusta tuesta. Kyselyn loppuun tuli vimeisen kysymys 18, jonka avulla ha-

lusin selvittda potilaiden mielipiteen yhdistyksen toiminnasta.
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4.3 Aineiston kerdaminen

Tutkimuksen aineistonkeruun menetelmana kaytettiin Oslerin tautia sairasta-
neille laadittua kyselylomaketta. Aineiston kerddminen suoritettiin Webropol-
ohjelman avulla. Aluksi toimitettiin saatekirje (liite 2) Suomen HHT/Osler-yh-
distyksen sihteerille hyvaksyttavaksi. Aineiston keraamiseen pyydettiin tutki-
muslupa (liite 3) Suomen Osler-yhdistykselta ja kyselyn saatekirjeessa kerrot-
tiin, ettd vastaukset kaytetaan ainoastaan opinnaytetyohon ja ne kasitellaan
niin, ettei ketdan tunnisteta, seka vastaaminen kyselyyn on taysin vapaaeh-
toista. Kyselylomakkeet lahetettiin sahkopostitse linkkina, jonka Osler-yhdis-
tyksen sihteeri toimitti Suomen HHT/Osler-yhdistyksen jasenille. Suomen Os-
lerin tautia sairastaneiden suljetun verkkoryhmaén jasenten sivuille julkaistiin
saatekirje, johon liitettiin kyselyyn vastaamiseen linkki. Sihteeri toimitti kysely-
lomakkeet sahkoisesti HHT/Osler-yhdistyksen jasenille, jotka ovat Oslerin tau-
tia sairastaneita. Vastausaika kyselyyn oli 9 - 23.12.2019 annetun linkin
kautta. Aineiston raportoinnissa kaytettiin hyvaa tieteellista kaytantod. Kyselya

oli etukateen testattu, ja se oli todettu hyvaksi.

4.4 Aineiston analyysi

Tilastollisessa analyysissa kysymykset sanelevat sallitut operaatiot. Tilastol-
lista analyysia kaytetdan maarallisessa tutkimuksessa, johon vaikuttavat kysy-
mykset jo suunnitteluvaihessa. (Kananen 2015, 83.) Tilastollisen analyysin
lahtdkohtana on arvioida eri useimmiten x- ja y-muuttujien yhteytta toisiinsa.
Tilastollisesa tutkimuksessa saatu tieto voidaan muuttaa numeeriseen muo-
toon. Tutkijat suosivat mielipidekyselyissa kaytettavan valmiita vaihtoehtoja si-
saltavia kysymyksia. Nain vastaajalla on itsella mahdollisuus valita hanelle so-
pivin vaihtoehto. Avointen vastausten analysoinnissa voidaan kayttaa apuna
koodaamista. Ensin luetaan saadut vastaukset lapi ja tdman jalkeen ryhmitel-
l&&n ne eri ryhmiin saatujen vastausvaihtoehtojen perusteella. (Valli 2018.) Ai-
neiston analysoinnin toteutin tilastollisesti kayttaen apuna Webropolin lisaksi

Microsoft Excel Windows -tilastointiohjelmaa.

Induktiivinen eli aineistolahtéinen analyysi tarkoittaa sita, etta aineisto luokitel-

laan sen pohjalta, mita aineistosta saadaan (Tuomi & Sarajarvi 2018).
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Sisallon analyysin avulla tutkitaan kielellisté aineistoa, jossa tutkija pyrkii eri-
laisten sisallollisten luokittelujen avulla analysoimaan tutkittavaan ilmiéihin liit-
tyvaa sisaltoa. Tutkimusongelma ja teoreettinen viitekehys muodostavat lahto-
kohdan sisaltéluokkien maarittelyyn ja valintaan. (Seitamaa-Hakkarainen
2014.) Aineiston kasittelyssa tulee pitda mielessa tutkimuskysymykset, koska
tutkimuksen tarkoituksena on vastata asetettuihin tutkimuskysymyksiin (Tuomi
& Sarajarvi 2018).

Aineiston analyysissa kaytin opinnaytetytssani myos sisallon analyysia nel-
jassa avoimessa kysymyksessa. Tutkimuksessani tarvitsin enemman tietoa
hoidon laadusta potilaiden nédkdkulmasta katsottuna. Parhaiten sain tietoa po-
tilaiden kokemuksista avointen vastausten avulla. Oslerin tautia sairastavat
pystyivat kertomaan kaikkea, mika oli heille tarkeaa tuoda esille oman koke-
muksen perusteella. Tilastollisellla anallyysilla ei saada niin tarkkaa ja henkil6-
kohtaista tietoa tutkittua, koska ei osata tietaa kaikkea mita kohderyhma ha-

luaa tuoda julki.

5 TUTKIMUSTULOKSET

Kyselyyn vastasi 24 Oslerin tautiin sairastunutta henkiloa (n=24). Kriteereina
vastaajille oli, ettd he sairastavat Oslerin tautia. Kyselyn 1 - 2 kysymyksella

selvitin vastaajien taustatietoja. Kysymys 1 saatiin selville, ettd suurin osa ky-
selyyn vastanneista oli naisia ja noin neljannes vastanneista oli miehia. Kysy-
myksen 2 avulla selvitettiin vastanneiden ikdjakauma, alla olevasta kuvasta 3

nakyy kyselyyn vastanneiden ikajakauma.
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Kyselyyn vastanneiden ikdjakauma
m18-24
m 25-34
m 35-49
50-64
B 65 vuotta tai yli

M alle 18, vanhempi tayttaa
lapsen kanssa

Kuva 3. Kyselyyn vastanneiden ikdjakauma (N=24)

Kyselyyn vastanneista eniten oli 50 - 64 vuotiaita (38%). Toiseksi eniten vas-

tanneista oli 35 - 49 vuotiaita.

Kyselyn kysymyksella 3 saatiin tietoa, kuinka kauan Osler-potilaat ovat sairas-

taneet Oslerin tautia. Alla olevasta kuvasta 4 nakyy tarkemmin sairastamis-

aika.
Kuinka kauan potilaat ovat sairastaneet Oslerin
tautia?

16

14 15

12

10

8

6

4 5

2

. ’Z‘ 8,33% ’Z‘ 8,33% — 20,83% - IQ'MT
alle 5 vuotta 5-10 vuotta 11-25 vuotta yli 26 vuotta

Kuva 4. Aika kuinka kauan potilaat ovat sairastaneet Oslerin tautia (N=24)

Vastanneista Oslerin tautia on sairastanut eniten yli 26 vuotta vastanneista.
Ainoastaan kaksi on sairastanut alle 5 vuotta.
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Opinnaytetyoni tutkimuskysymykset olivat seuraavat:
1. Millaisia oireita HHT/Oslerin tautia sairastavilla on ollut?
2. Millaiseksi HHT/Oslerin tautia sairastaneet potilaat ovat kokeneet hoidon

laadun Suomessa?

Tutkimuskysymysten pohjalta olen ryhmitellyt tutkimustulokset kahteen paa-
ryhmaan. Ensimmainen sisaltéda Oslerin tautia sairastaneiden oireisiin liittyvia
tutkimustuloksia, joita on saatu kysymyksista. Toinen paaotsikko kertoo Os-

lerin tautia sairastaneiden kokemasta hoidon laadusta.

5.1 Oslerin tautia sairastaneiden oireet

Opinnaytetyoni tarkoituksena oli selvittaa Oslerin tautia sairastavien potilaiden
oireita. Minun oli ensin selvitettava tutkimuksessa kysymyksessa 6, mista Os-
lerin tautia sairastavien tutkimukset olivat saaneet alkunsa. Alla olevasta ku-

vasta 5 nakyy Oslerin taudin tutkimusten alkamisen syita.

Oslerin taudin tutkimukset saivat alkunsa

37,50%

jostakin muusta

41,67%

sukutaustasta

$6,67%

nenaverenvuodosta

0,
poikkeavista veriarvoista 20,83%

TUTKIMUKSIIN JOHTANEET SYYT

0 2 4 6 8 10 12 14 16 18
HENKILOA VASTANNEISTA

Kuva 5. Oslerin taudin tutkimukset saivat alkunsa (N=24)

Suurimmalla osalla Oslerin tautia sairastavilla tutkimukset saivat alkunsa ne-
naverenvuodosta, ja toiseksi suurin syy oli sukutausta. Liséksi oli muita syita,
kuten anemia, johon Oslerin taudin tunteva laakari tiesi kertoa tutkimuksista.
Eraalle vastanneista esiintyi kieliverenvuotoa ja yhdella 16ytyi AVM-l0ydoksia
vahinkoldydoksend, sekéa keuhkokivut olivat yhden potilaan syyna tarkempien

tutkimusten alkamiseen.
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Kysymyksen 7 avulla selvitettiin, mitd kehon osia Oslerin tautia sairastavilta on

tutkittu. Alla olevasta kuvasta 6 nakyy tarkemmat vastaukset.

Potilailta on Oslerin taudissa tutkittu

Aivot

Koko vartalo

Keuhkot

Ruoan Vatsa
sulat...

W Aivot m Keuhkot Vatsa Ruoansulatuskanava ® Koko vartalo

Kuva 6. Potilailta on Oslerin taudissa tutkittu (N=24)

Suurimmalla osalla on tutkittu koko vartalo. Kyselyyn lisasin avoimen kysy-
myksen, johon vastaajat saivat kertoa, mité heiltd on tutkittu edellisten vaihto-

ehtojen liséksi. Vastauksia avoimeen kysymykseen tuli seuraavia vastauksia:

” Olen tammikuussa menossa aivojen kuvaukseen.”

” Verikokeita, olen juuri sisélla tutkittavana Helsingin kirurgisessa
Sairaalassa.”

” Endoskopia ja kolonoskopia muiden tutkimusten yhteydessa,
maksan ultrakuvaus.”

” On siis tutkittu aivot, keuhkot, siséelimet, vatsa, suolisto ja ne-
nén limakalvot.”

” Aivot tsekattu varjoaine magneettikuvauksella ja vatsan seudun
siséelimet on ultrattu.”

” Vatsa, keuhko ja elimet”

” Keuhkot ja maksa, olen huhtikuussa menossa (molempien péi-

den) tahystykseen.”
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Kyselyn kysymyksen 4 avulla selvitettiin, kuinka Oslerin tauti on potilailla
diagnosoitu. Alla olevasta kuvasta 7 nakyy tarkemmin diagnosoimisen ja-

kauma.

Oslerin tauti on diagnosoitu

oireiden perusteella
M geenitestin perusteella, virhe on geenissa
kuvantamistutkimusten perusteella

M jokin muu syy

Kuva 7. Oslerin tauti on diagnosoitu (N=24)

Suurimmalla osalla eli noin puolella on Oslerin taudin diagnosointi tapahtunut

oireiden perusteella, ja toiseksi eniten on diagnosoitu geenitestin perusteella.

Kysymyksella 10 selvitettiin Oslerin tautia sairastavien eri oireiden esiinty-
mista. Oslerin tautia sairastavat arvioivat alla olevat oireet asteikolla 1 = ei ol-
lenkaan kyseisia oireita ja 5 = erittain paljon. Kuvassa 8 on Osler-potilaiden ar-

Vio esiintyvista oireista.
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Arvio Oslerin taudin oireista
1 2 O3 O4 5

-
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arvio oireista 1=ei yhtaan 5=erittdin paljon

Kuva 8. Arvio Oslerin taudin oireista (N=24)

Eniten Osler-potilailla esiintyi nenéverenvuotoa ja alhaisa hemoglobiinia.
Vastaajilla esiintyi vahiten tutkimuksen mukaan vatsakipua. Toiseksi vahiten

heilla esiintyi masennusta ja kolmanneksi vahiten sairaspoissaoloja.

Tutkimuksessa selvitettiin kysymyksen 5 avulla, esiintyykd Oslerin tautia
potilaiden lisaksi muilla suvussa. Alla oleva kuva 9 kertoo, mika on Oslerin

taudin esiintyvyys potilaan liséksi suvussa.

Oslerin tautia esiintyy potilaan lisaksi

ei kenellakaan muulla...

jollakin sukulaisella

lapsilla

sisaruksilla

vanhemmilla

10 15
HENKILOMAARA

Kuva 9. Oslerin tautia esiintyy potilaan lisdksi (N=24)
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Vastausten perusteella voidaan todeta, etta Oslerin tautia esiintyy 21/24 el
l&hes jokaisen Oslerin tautia sairastaneen vanhemmalla, ja kaikilla
sairastuneista esiintyy Oslerin tautia ainakin jollakin sukulaisella itsensa

lisdksi.

Tutkimuksen perusteella saatiin kattavasti tietoa Oslerin tautia sairastaneiden
potilaiden oireista ja siita, kuinka erilaisia oireita jokaisella oli. Tutkimuslomak-
keen 10 avulla selvitettiin potilaiden oireita. Taulukosta 1 alla nakyy Osler-poti-
laiden oireiden esiintyminen asteikolla 1 = ei ollenkaan oireita, 5 = erittain pal-

jon oireita.

Taulukko 1. Oireiden esiintyminen Oslerin tautia sairastavilla

Yh- Kes- Medi-
1 2 3 4 5 teensa kiarvo aani

nenaverenvuotoa 2 2 5 8 7 24 3,67 4

vasymysta 0 4 6 14 2 24 3,54 4

vatsakipua 15 4 4 1 0 24 1,63 1
huono rasituksensieto-

kyky 0 6 9 6 2 24 3,17 3

hengitysvaikeuksia 3 7 10 3 0 24 2,57 3

pelkoa 4 10 3 5 1 24 2,52 2

masennusta 10 5 4 3 1 24 2,13 2

alhainen hemoglobiini g 0 4 9 8 24 3,79 4

sairauspoissaoloja 10 4 4 5 1 24 2,29 2

Kyselyyn vastanneilla oireista eniten esiintyi nenaverenvuotoa ja alhaista he-
moglobiinia. Vasymysté vastaajilla esiintyi lahes 60 %:lla asteikolla 4, kun ar-
vio oli 1 - 5 ja 5 tarkoitti erittdin paljon, ja huonoa rasituksen sietokykya esiintyi
myo6s 25 %:lla asteikolla 4. Vahiten tutkimuksen mukaan esiintyi vatsakipua ja
toiseksi vahiten masennusta ja sairauspoissaoloja. Tutkimuksessa tutkittiin
my6s nendverenvuodon eli yleisimman oireen vaikutusta potilaiden elaman-
laatuun. Kysymyksen 11 avulla selvitettiin, kuinka paljon nenéaverenvuodolla
on heikentavaa vaikutusta elamanlaatuun asteikolla 1 - 10, 1 = ei vaikuta ol-
lenkaan, 10 = erittain paljon vaikuttaa elamanlaatuun. Alla oleva kuva 10 ker-
too tarkemmin nendverenvuodon heikentavasta vaikutuksesta Osler-potilaiden

elaméanlaatuun.
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Nenadverenvuodon heikentava vaikutus
elamanlaatuun

vastaajien lukumaara

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

O=ei ollenkaan 10= erittdin paljon

Kuva 10. Nenaverenvuodon heikentava vaikutus elaméanlaatuun (N=24)

Vastauksista ilmenee, ettd nendverenvuoto heikentaéa kaikkien elaménlaatua
hieman. Asteikolla 3 - 10 on tullut kaikki Oslerin tautia sairastavien vastaukset.
Nenaverenvuoto on heikentanyt 15 potilaan elamanlaatuun asteikolla 6 — 9,
joten vaikutus on merkittéava. Kahdella vastaajista nenaverenvuoto haittaa ela-

manlaatua erittain paljon.

Kysymyksen 9 avulla selvitettiin, mitk& olivat potilaan ensimmaiset oireet Os-
lerin taudissa. Ensimmaisina oireina potilailla oli eniten nenéverenvuotoa ja
my06s muita oireita, kuten aivoverenvuotoa, paékipua, vasymysta, alhaista he-
moglobiinia, aurallista migreenia, keuhkojen AVM-muutoksia, maksamuutok-
set seka huuli- ja kieliverenvuotoa. Alla on tarkemmin potilaiden vastauksia

ensimmaisista oireista:

” Aivoverenvuoto — aivoverisuonten epamuodostuma, keuhkoissa

verisuonten epédmuodostuma todettu ja korjattu.”

” nendverenvuodot harvakseltaan aluksi, sukutaustan vuoksi laa-
karit olettivat taméan syyksi. Laakari totesi teleangiektasiat visuaa-
lisesti joskus 1996/8.”
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” Pédékipua alettiin tutkimaan misté johtuu ja yksityisella laitettiin
sitten lahete keuhkokuvauksiin ja siita se sai sitten alkunsa. Mi-

nulla on nend, keuhko ja vatsa hoidot joka vuosi.”

"Vé&symys, alhainen hemoglobiini ja rauta arvot, verihiutaleiden

pieni koko.”

” Nenéverenvuoto ja punaisia pilkkuja.”

” Nenédverenvuodot alkaen 7-vuotiaasta eteenpdin, noin 40 vuoti-
aaksi nenaverenvuodot vain pieni hassu juttu, mutta sitten tilanne

paheni jolloin tuli myds paha anemia Hb < 90°.

” Minulla on tutkittu keuhkot, maksa, aivot ja ruoansulatuskanavat.
Ensimmaiset oireet lapsuudessa avm keuhkoissa, jonka vuoksi
keuhkoista poistettiin vasen alalohko. Silloin ei ollut viela diagnoo-
sia. Diagnoosin sain pari vuotta sitten 40-vuotiaana. Olen sukuni

ensimmainen Osler. Ensimmaiset oireet maksamuutokset.”

” Aurallinen raju migreeni alkoi, kun olin 8-vuotias ja nenaveren

vuotoa on ollut aina.”

"Nenéverenvuoto ja anemia”

"Nené&verenvuodot 12 henkilblld ensimmaéiset oireet”, Heista yh-
della verenvuodot hallitsemattomat. Yhdella nenaverenvuodot vai-
keutuvat ian myotd. Kahdella nenaverenvuodot alkaneet jo lap-

suudessa”.

”On ollut huuli ja kieli verenvuotoa, joita en vaan aiemmin tajun-

nut liittyvén Osleriin”

Vastauksista voi todeta useimmilla ensimmaisena oireena olleen nenaveren-

vuodot. Heistd 19:lla ensimmainen oire on ollut nendverenvuoto, ja vastauk-
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sissa kay ilmi, ettd osalla ne ovat alkaneet jo lapsuudessa. Ensimmaisina oi-
reina on myds muutakin, kuten raju aurallinen migreeni, maksamuutokset ja
aiemmin AVM keuhkoissa, vasymys seka alhainen hemoglobiini, paakipua, ai-

voverenvuoto ja keuhkojen verisuoniepamuodostuma.

Oslerin taudin vaikutus tyokykyyn koettiin haastavana. Vastaajista osa koki,
ettd he eivat saaneet tarvittavaa sairaslomaa vaikka nenaverenvuoto on ollut
runsasta. Osler-potilaat ovat huomanneet stressin lisddvan nenaverenvuotoa,

joka haittaa potilaiden tydntekoa..

5.2 Hoidon laatu Osler-potilaiden kokemana

Kysymyksen 13 avulla selvitettiin, onko Osler-potilas saanut hoitoa peruster-
veydenhuollossa vai erikoisairaanhoidossa. Suurin osa 88% Oslerin tautia sai-
rastavista oli saanut hoitoa erikoissairaanhoidossa, loput oli saaneet hoitoa

perusterveydenhuollossa.

Tutkimuksessa selvitettiin Osler-potilaiden tyytyvaisyytta hoidon laatuun Suo-
messa, joten pyysin vastaajia arvioimaan saamaansa hoitoa kysymyksen 12
eri ominaisuuksien perusteella asteikolla 1 - 5. Seuraavasta kuvasta 11 sel-
vida, mihin seuraaviin asioihin potilaat ovat tyytyvéaisia hoidossa asteikolla 1 =

ei tyytyvaisia, 5 = erittain tyytyvaisia.

POTILAIDEN-ARMIO HOIDOSTA
W' on 5=erittai

] g - l
-" M !

hoitohenk ] -
N tutkimust . kiinnostus
ilokunnan hoidon . .

en saatu tuki sinua

kohtaan

saatavuus [ammattita . sujuvuus saanti
sujuvuus

ito
17% 21% 25% 25%

Kuva 11. Potilaiden arvio hoidosta (N=24)
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Vastausten perusteella Oslerin tautia sairastaneet olivat eniten tyytyvaisia tut-
kimusten sujuvuuteen ja toiseksi eniten hoidon saatavuuteen ja kolmanneksi
hoidon sujuvuuteen. Vahiten tyytyvaisia vastanneet olivat saatuun tukeen
seka tiedon saamiseen. Kokonaisuudessaan Osler-potilaat ovat melko tyyty-

vaisia hoidon laatuun kyseisten vastausten mukaan.

Tutkimuksessa arvioitiin hoidon laadun eri ominaisuuksia asteikolla 1 - 5. 1
tarkoitti ei ole ollenkaan tyytyvéinen ja 5 tarkoitti, etta on erittain tyytyvainen
kyseiseen hoidon laadun ominaisuuteen. Kuvasta 12 nakee tarkemmin tulok-

set.

Arvio hoidon eri osa-alueista
1 = tyytymaton
5 = erittdin tyytyvdinen
ml m2 m3 4 m5

vuorovaikutus oli huonoa

en saanut tarpeeksi aikaa

en tuntenut oloani turvalliseksi

hoitajien suhtautuminen oli heikkoa

minua ei arvostettu tarpeeksi
hoitoon paasy oli vaikeaa I

minua kuunneltiin huonosti

minut huomioitiin huonosti

0% 50% 100%

Kuva 12. Arvio hoidon eri osa-alueista (N=24)

Tutkimuksen mukaan Osler-potilaat olivat eniten tyytyvaisia edellisten vaitta-
mien perusteella hoitajien hyvaan asialliseen suhtautumiseen heita kohtaan.
Toiseksi tuli, ettd heitd arvostettiin erittain hyvin, ja kolmannelle sijalle tuli hei-
dan kokemuksensa, etté he kokivat olonsa hyvin turvalliseksi. Hoitoon paasy
oli kahdella vastaajista erittain vaikeaa. Kokonaisuudessaan oltiin kaikkiin osa-

alueisiin melko tyytyvaisia.

Tutkimuksessa selvitettiin Osler-potilaille tehtyja leikkauksia ja hoitoja kysy-
myksen 14 avulla. Vastausten perusteella tehtiin kuva 13 kertoo, mitéa hoitotoi-

menpiteitd ja leikkauksia heille on tehty.
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Osler potilaille tehdyt
hoitotoimenpiteet ja leikkaukset

AVASTIN PISTOKSET
KEUHKOLOHKON POISTO
VATSAN POLTTO

NENAN LASEROINTI/TUKKIMINEN

Toimenpiteet

KEUHKO AVM COILAUS/EMBOLISAATIO

AIVO AVM LEIKKAUS ‘ ‘

0 2 4 6 8 10 12 14
potilaat

Kuva 13. Osler potilaille tehdyt hoitotoimenpiteet ja leikkaukset

Vastauksista kay ilmi, ettéa potilaille on tehty eniten nenéan toimenpiteita aina
laseroinnista, polttoon ja vuodon tukkimiseen 12 potilaalle. Toiseksi eniten on
tehty keuhkoverisuonimuutosten avm coilausta eli embolisaatiota. Thompson
ym. (2017) kertovat myds artikkelissaan, etté potilaille tehdaéan useimmiten
hoitotoimenpiteista keuhkojen avm embolisaatio. Lisaksi kahdella potilaalla on
tehty keuhkolohkon poisto kokonaan ja osittain. Vastauksissa oli liséksi iho-

pilkkujen laserointi ja pernan verisuonten toimenpiteita.

Tutkimuksen lopuksi kysyin Osler-potilaiden mielipidettd Osler-yhdistykselta
saamaansa tukeen. Alla olevasta kuvasta 14 nakyy vastaajien mielipiteet Os-

ler-yhdistykselta saadusta tiedosta ja tuesta.
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Erittain tyytymaton

Tyytymatén

Melko tyytymaton

Neutraali -B#

Melko tyytyvainen

Tyytyvainen *m#
Erittéin tyytyvainen *_

0% 10% 20% 30% 40% 50%

Kuva 14. Suomen HHT/Osler-yhdistykselta saatu tieto ja tuki

Kuvasta nékyy, ettd 75 prosenttia vastaajista on tyytyvaisia tai erittain tyytyvai-
sid Suomen HHT/Osler-yhdistykseltd saatuun tietoon ja tukeen. Eréas vastaa-

jista kirjoitti avoimeen vastaukseen seuraavasti:

“Nyt kun paasin Kolmiosairaalaan Meilahteen niin sieltéa on lahet-
teet genetiikan ja perinnéllisyys sairauksien tutkimukseen kun mi-
nun tytar 16ysi taman HHT/oslerintautiryhman ja sita kautta

saimme tietoa ja vertaistukea ettéd meita on téélld enemménkin.”

Kysymyksen 15 avulla saatiin selville, mihin Oslerin tautia sairastavat
toivoisivat kehitystéd hoidossan. Esille nousi eniten vastauksissa Oslerin taudin
tietoisuuden lisddminen. Toiveena potilaiden vastauksien perusteella oli

seuraavia asioita:

“Erikoissairaanhoito kertoisi sairaudesta liséa
perusterveydenhuollolle, koska sairauden tunnettavuus on hyvin

heikkoa ja tiedot usein vanhentuneita.”

"Oslerin tauti on monelle taysin tuntematon sairaus ja laakareille

myos lisaa tietoisuutta sairaudesta toivotaan.”
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"Ensiapupaikkoihin parempaa tietoisuutta Oslerin taudista.”

” Keskusairaalassa tiedan Oslerin taudista enemman, kuin

hoitavat laakarit vein heille potilasyhdistyksen esitteen.”

"Moniammatillisuutta hoitoon”.

"Sosiaalisista tukimuodoista halutaan lisda tietoa hoitojen

yhteydessa.”

"Potilaille omia infolehtisid, kerrottaisiin sairaudesta esim. Oslerin
tauti tyoikaisella, Oslerin tauti laheisten nakdkulmasta jne. kuten

ulkomaillakin on.”

Kokonaisuudessaan vastausten perusteella hoitoon toivottaisiin kehitysta. Po-
tilaiden vastauksista nousi esille huoli omasta jaksamisesta. Osa potilaista
koki pelon tunteita, kun he eivat saa tarvittavaa tukea seké hoitoon paéasy on
vaikeaa. Vastauksien perusteella nousi esiin toive saada kehitysta etenkin
nenaverenvuodon hoitoon. Nenéverenvuodolle toivottaisiin oma
kirjaussysteemi, etta ladkarikin uskoo tilanteen pahentuneen. Hoidon jatku-
vuutta pidettiin erityisen tarkeana, koska potilas tarvitsee omaa laakaria ja hoi-

totiimi& ymparilleen.

6 TULOSTEN TARKASTELU

Opinnaytetytn tarkoituksena oli kuvata HHT/Oslerin tautia sairastaneiden poti-
laiden oireita ja kokemuksia hoidon laadusta Suomessa. Opinnaytetydtyoni tu-
loksista selvisi, etta Oslerin tautia sairastavien yleisin oire oli nenaverenvuoto.
Aikaisempien tutkimusten mukaan nenaverenvuoto on Osler-potilaiden yleisin
oire, joka aiheuttaa usein myds anemiaa. Diagnosointi on tapahtunut suurim-
malla osalla oireiden perustella ja kuitenkin 40 %:lla geentestin perusteella.
Tutkimuksiin paasy nousee senkin perusteella tarkeaksi tekijaksi, koska sai-

rauden diagnisointi voi varmistua geenitestilld, jos ei ole muita oireita. Oslerin
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tautia sairastaneiden ensimmainen oire oli yli 60%:lla potilaista nenaveren-
vuoto, joka heikentaa kaikkien potilaiden elaménlaatua. Andersson (2017) kir-
joitti aikaisemmassa tutkimuksessaan, etta nendverenvuoto vaikuttaa potilai-
den elaméanlaatuun merkittdvasti heikentaen sitd. Nenaverenvuodosta aiheu-
tuu useille my6s alhaista hemoglobiiniinia, joka on my6s yksi potilaiden tunne-
tuista oireista.

Olen koonnut kahteen taulukkoon yleisimmat potilaiden vastauksista nousseet
paakohdat. Alla olevassa kuvassa 15 on potilaiden toiveita ja ajatuksia koottu,

mita he toivovat otettavan huomioon heidan oireidensa hoidossa.

Sairauden

Anemian ja Sosiaalisen tuen

raudanpuutteen huomiointi mahdollisuuksista
tehokas hoito tyékyvyssé kertominen

Nenaveren- Psykososiaalisen
vuotoihin tuen saaminen

jokin ratkaisu tarvittaessa

Oireiden
tunnistaminen

Kuva 15. Potilaiden toiveita Oslerin taudin oireiden hoitoon

Tassa tutkimuksessa saatiin paljon ehdotuksia hoidon laadun kehittamiseksi.
Hoidon laadussa nousi esille potilaiden vastauksissa etenkin toive tietoisuu-
den lisdamisesta hoitajille, ladkareille ja perusterveydenhuollon piiriin. Poti-
laille tiedon kertominen koettiin todella merkittavaksi tekijaksi heidan hoidos-
saan. Hoitohenkilokunnnan asenne potilasta kohtaan ja asioiden selvittdminen
olivat Osler-potilaille tarkeita toiveita hoitoonsa liittyen. Aikaisemmissa tutki-
muksissakin (Fonsell 2018 ; Leppanen 2014) nousi esille potilaiden tiedon
saaminen, ja he kokivat luottavansa hoitoon, jos heille kerrottiin asioista suo-

raan.

Hoidon piirin pAdseminen ja yhteydenotto henkil6on, joka tietdé Oslerin tau-

dista koettiin tarkeaksi. Potilas tarvitsee tukea hoitoonsa ja hanen luottamuk-
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sensa kasvaa, kun on tukihenkil6 saatavilla. Osler-potilas tarvitsee asiantunte-
van laakarin, joka pystyy hoitamaan hénté kokonaisvaltaisesti. Mahdollisim-
man aikainen tutkimuksiin paasy on ensiarvoisen tarkeaa potilaalle. Epétietoi-
suus omasta hoidosta tuo epavarmuutta ja pelkoa myos hanen perheenjase-
nilleen. Tutkimuksen perusteella potilaat kokivat, etta on itse oltava todella
aktiivinen, etta paasee tarvittaviin tutkimuksiin. He arvostivat paljon
vastauksissa sitd, kun olivat paasseet asiantuntevan hoidon piiriin. Osler-
potilaat pitivat tarkeana laakaria, joka tietdd sairaudesta ja nain heidan
luottamuksensa hoitoon kasvaa.

Alla olevaan kuvaan 16 on koottu asioita, joita Osler-potilaat toivovat huomioi-

tavan heidan hoidossaan. Nama asiat kehitttaisivat hoidon laatua potilaiden

mielesta tutkimuksessa saatujen vastausten perusteella.

Tietoisuuden lisaaminen hoidossa

Potilaan kokonaisvaltainen
huomiointi

Omalaakari/yhteyshenkild, johon voi
~ ottaa yhteytta

_Hoidon piiriin paasy
mahdollisimman pian

cind

‘wy Hoitokaytantdjen yhtenadistaminen

Kuva 16. Osler-potilaiden toiveet hoidon laadun edistamiseksi

Osler-potilaiden vastauksista nousi esiin hoidon keskittdminen ja asiantunti-
juus eli hoitohenkilokunta olisi tietoinen sairaudesta ja sen oireista. Thompso-
nin ym. mukaan (2017, 33) Oslerin taudin ollessa harvinainen ja sairauden
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hoito vaatii usein myos erikoisosaamista ja kirurgisia toimenpiteita, on tarkeaa
,ettd potilaalla on monialainen tiimi ymparilla. Aikaisemmissa tutkimuksissa
tuli esille tiedon jakamisen tarkeys potilaan hoidossa, ladkari antaa usein kas-

vot koko organisaatiolle ja terveydenhuoltojarjestelmaélle. (Fonsell 2018, 20.)

Potilas toivoisi, etta olisi hanelle tuttu hoitaja, joka olisi tietoinen hanen taus-
toistaan. Osleri potilaat toivoivat vastauksissa, ettd he voisivat ottaa yhteytta
tiettyyn paikkaan, joka on tietoinen potilaan sairaudesta. Hoidon laatuun vai-
kuttavat myos paljon aikaisemmissa tutkimuksisa hoidon jatkuvuus, eli oma-
ladkari ja hoitaja lisaisivat myds potilasturvallisuutta. Kuten minunkin tekemas-
sani tutkimuksessa potilaat toivoivat henkil6a, joka tuntisi heidan taustansa

valmiiksi, niin hoitokin olisi sujuvampaa molemmin puolin.

Menna ja Neuvonen (2019) ovat tehdyssa tutkimuksessaan kertoneet, ettéa po-
tilaat kokevat tarkedksi hoitajan kyvyn tunnistaa oireita sekd havannoida muu-
toksia potilaan kliinisessa tilassa. Aikaisemmissa tutkimuksissa tuli esille hoi-
tohenkilokunnan ja potilaan valille syntyvan empaattisen suhteen merkitys.
Luottamus syntyy, kun on ammattitaitoinen henkilokunta, joka valittaa tietoa
my0s potilaalle. Tutkimuksessani korostui, ettéd hoitoon paasy on Osler-poti-
laille tarkeda. He toivovat saavansa tarvittavaa hoitoa oikeaan aikaan ja oike-

assa paikassa.

7 POHDINTA
7.1 Eettinen ndkdkulma

Tutkimusta tehdessa on noussut esiin eettisten ohjeiden tarkeys etenkin hoi-
don laatuun vaikuttavissa tekijoissa. Potilas tarvitsee usein hoitoa silloin, kun
on itse haavoittuneessa tilassa. Terveysalan tyontekijaltéa vaaditaan asiakkaan
kohtaamisessa inhimillisyytta ja arvostavaa asennetta potilasta kohtaan. Luot-
tamus potilaan ja tyontekijan valilla on ensisijaista, ja on olennaista tulla kuul-

luksi ja saada riittAvasti tietoa paatoksen teon tueksi. (Etene 2012, 24 - 25.)

Min& olen tutkimuksessani noudattunut eettisia ohjeita parhaalla mahdollisella

tavalla. Olen kertonut asianosaisille eli tydssani toimeksiantajalle ja Oslerin
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tautia sairastaneille tutkimukseni tarkoituksen ja tavoitteen tarkasti. Kyselyssa
saadut aineistot kasittelen eettisesti oikein, niin etta Oslerin tautia sairastanei-
den yksityisyyden suoja sailyy ja vastaajien anonymiteettiin kiinnitetddn huo-
miota, ettei kukaan ole tunnistettavissa vastauksista. Kaikki tutkimusaineisto
havitetddn opinnaytetydn valmistuessa. Vastauksista ei pysty tunnistamaan
kenenkaan henkildllisyytta. Olen my6s luvannut kertoa toimeksiantajalleni tut-
kimukseni tuloksista myéhemmin, ja potilaat saavat myds tietoa Oslerin tautiin

littyvista tuloksista.

7.2 Opinnaytetyon luotettavuus

Tutkimuksessa noudatettiin Kaakkois-Suomen ammattikorkeakoulun toiminta-
mallia. Opinnayty6 on toteutettu luotettavasti seka otettu huomioon vastaajien
anonymiteetti. Luotettavuudessa olen ottanut huomioon toimeksiantajan
kanssa solmiman opinnaytetydsopimuksen ja olen kasitellyt saamiani tietoja

huolellisesti ja ainoastaan opinnaytetydni tarkoitukseen.

Opinnaytety6 perustuu pelkkiin tosiasioihin, mikaan ei ole siis keksittya. Kaikki
johtopaatokset tulevat aineiston pohjalta. Kirjoittaja ei saa tuoda julki omia
mielipiteitd&n aiheesta (Kananen 2015, 121). Olen pyrkinyt olemaan mahdolli-
simman objektiivinen tehdessani opinnaytetydtani aiheesta potilaiden hoidon
laatu heidan kokemana, vaikka aihe on minulle myds henkilokohtaisesti lahei-
nen.Tutkimuksen luotettavuuden arviointi kuuluu osana hyvaan tutkimusrapor-
tin laadintaan. Tutkimuksessa arvioidaan tutkimuksen validiteetti ja realibiteetti
kaytettaviin tietoihin perustuen. (Heikkila 2014.)

Tutkimuksessa saatu tieto on kaytetty opinnaytetyéhon, ja saatu aineisto on
kasitelty huolellisesti. Olen tydsséani ilmoittanut tulokset tutkimukseni pohjalta
saadusta aineistosta. Asioiden jarjestyksella ja esittdmistavalla voi myds olla
vaikutusta siihen, minka vaikutelman lukija saa tekstista (Kananen 2015,
121).

Tutkimuksen yksi luotettavuuden muotona pidetd&n reabiliteettia, joka tarkoit-
taa sitd, etta tehtaisiin tutkimus uudelleen, niin saataisiin samat tulokset (Ka-

nanen 2015, 349). Tutkimustulokset saattaisivat muuttua, koska vastanneita
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olisi eri maara ja tutkimusjoukkoon tulisi uusia henkiloita. Lisaksi tutkimusjou-
kon mielipiteet saattaisivat muuttua ajan myota. Tutkimuksen valibiteetti on
mielestani hyva, koska olen saanut tutkimuksessani samanlaisia tuloksia kuin
aeimmissakin tutkimuksissa on tullut ilmi. Liséksi tutkimukseni kohdejoukko oli
melko laaja, koska kyselyyn vastanneita oli 24 henkil6&. Tutkimuksen aiheena

oli kuitenkin harvinainen sairaus, joten sairastaneita ei ole niin paljon.

7.3 Opinnaytetyon hyodyntaminen ja jatkotutkimusaiheet

Opinnaytety6ta voi hyddyntaa ja tullaan hyédyntamaan Suomen HHT/Osler-
yhdistyksen toiminnassa. Syksylla minua on pyydetty kertomaan Osler-yhdis-
tyksen kokouksessa opinnaytetyoni tutkimuksen tuloksista Suomen Osler-yh-
distyksen jasenille. Oslerin tautia sairastavat potilaat saavat tutkimukseni pe-
rusteella uutta tietoa sairaudesta seké& muiden potilaiden oireista ja hoitokoke-
muksista. Opinnaytety6 on lisaksi hyddyllinen kaikille sairaudesta kiinnostu-

neille sekéa etenkin hoitoalalla tytskenteleville sairaanhoitajille.

Toiveena ja tarkoituksena olisi, ettd mahdollisimman moni hoitoalalla tydsken-
televa tunnistaisi Oslerin taudin oireet ja pystyisi ajoissa tunnistamaan mah-
dolliset Osler-potilaat. Hoitajilla olisi tArkeé tehtava ohjata asiakkaat tarvittaviin
jatkotutkimuksiin. Oslerin taudin ollessa harvinainen voi jopa ensimmainen
oire olla vaarallinen, joten olisi toivottavaa, etta sairaus voitaisiin diagnosoida
ajoissa ja tehda tarvittavat tutkimukset. Tarkeaa olisi myds informoida sukulai-
sia, mikali itse sairastaa Oslerin tautia. Nain sukulaisilla olisi mahdollisuus ha-

lutessaan hakeutua tarvittaviin tutkimuksiin.

Jatkotutkimusaiheina minulle tulee ensimmainen ehdotus, ettéa suoritetaan

omaisille osoitettu tutkimus, jonka avulla selvitettaisiin heidan ajatuksiaan Os-
lerin taudista ja tutkimuksiin hakeutumisesta ym. Miten he kokevat, kun suku-
lainen sairastaa periytyvaa sairautta ja miten se vaikuttaa heidan omaan ela-

maansa?

Toinen lisatutkimusaihe olisi hoitohenkilokunnalle tehty kysely Oslerin tau-
dista, kuinka hyvin hoitohenkilékunta tunnistaa sairauden ja mité he pitavat
haasteellisena Osler potilaiden hoidossa. Kolmantena tutkimuksena voisi olla

tarkempi tutkimus nenaverenvuodon esiintymisesta Oslerin taudissa, eli minka
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verran vuotoa potilailla esiintyy. Esimerkiksi voitaisiin seurata pidemman ajan
tietyn otoksen potilaiden nendverenvuodon maaraa ja vaikutusta paivittaiseen
elamaan seka sita, mita hoitoja he ovat saaneet esim. 6 kuukauden ajalla.
Nain seurattaisiin hoitojen tehoa ja myds muita potilaan oireita. Tutkimus voi-
taisiin toteuttaa esim. paivakirjana eli potilaat kirjoittaisivat aina, onko oireita ja
kuinka paljon. Lopuksi tutkimuksesta tehtaisiin raportti, jota voi hyddyntaa Os-

ler-potilaiden hoidossa.

Oslerin tauti on harvinainen, joten jokainen tehty uusi tutkimus tuo lis&a tietoa
sairaudesta ja sairauden oireista kaikille. Tarkeaa olisi, etta jatkotutkimuksia

tehtaisiin, ja nain tieto sairaudesta leviaa ja hoito kehittyy.

7.4 Oman oppimisen arviointi

Opinnaytetyoni aihe on ollut mielenkiintoinen ja kokemuksena opinnaytyon te-
koprosessi on opettanut minua paljon. Prosessi on ollut yli vuoden mittainen,
ohessa on liitteena aikataulu opinnaytetydsta (liite 4), josta nakyy opinnayte-
tyoni vaiheet. Olen oppinut etsimaan materiaalia eri luotettavista lahteista ja
I6ytamaan tutkimukseen ajankohtaisen ja tarvittavan tiedon. Olen saanut kay-
tanndssa toteuttaa kaikkea, mita olen oppinut sairaanhoitajaopintojen aikana.

Vastuullisuus ja luotettavuus on kasvanut matkan varrella, ja olen oppinut to-
teuttamaan sita. Olen oppinut itsestani myos liséda ja sita, mika on minulle pa-
ras mahdollinen menetelma tyéskennella projektin aikana. Opinnéaytety6n to-
teutus on opettanut minulle enemman karsivallisyytta ja pitkajanteisyytta. Toi-
von tulevaisuudessa, etta voin tydssani sairaanhoitajana hydédyntaa kaikkea

oppimaani. Haluan toimia tydsséani vastuullisesti auttamalla potilaita saamaan

parasta mahdollista laadukasta hoitoa Suomessa.



48

LAHTEET

Anderson, D., Earnshaw, J. & Grigg, C. 2017. Diagnosis and treatment of He-
reditary Hemorrhagic Telangiectasia. The Ochsner Journal 2, 157-161.

Assis, A. M., Costa, F. F., Arrura, V. R., Annichino-Bizzacchi, J. M. & Ber-
tuzzo, C. S. 2007. Three novel mutations in the activin receptor-like kinase
1(ALK-1) gene in hereditary hemorrhagic telangiectasia type 2 in Brazilian pa-
tients. Journal of human genetics 52, 237 - 243. WWW-dokumentti. Saata-
vissa: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/17219009 |[viitattu 21.3.2019].

Blomgren, K. 2018. Oslerin tauti. La&karikirja Duodecim.WWW-dokumentti.
Paivitetty 15.8.2018. Saatavissa: https://www.terveyskirjasto.fi/terveyskir-
jasto/tk.koti?p artikkeli=dlkO0938 [viitattu 17.3.2019].

Castellote, J., Ribas, J. & Riera-Mestre, A. 2019. Medical management of
haemmorrhagic telangiectasia in adult patients. Medica clinica. WWW-doku-
mentti. Saatavissa: www.elsevier.es/medicaclinica [viitattu 28.3.2019].

Clancy, M. 2014. Learn more about Hereditary Hemorrhagic Teleangiectasia
(HHT). WWW-dokumentti. Paivitetty 2014. Saatavissa: https://curehht.org/wp-
content/uploads/2017/11/Learn_More About HHT 2014.pdf [viitattu
19.3.2019].

Duodecim. 2019. Oslerin tauti, Koulun terveyskirjasto. WWW-dokumentti.
Saatavissa: https://www.koulunterveyskirjasto.fi/aihe/ensiapu/en-
siapuopas/dlk00938 [viitattu 9.10.2019].

Numminen, J & Rami, T, P. 2012. Oslerin tauti eli hereditaarinen hemorragi-
nen telangiektasia. Duodecim 6. WWW-dokumentti. Saatavissa:
https://www.duodecimlehti.fi/duo10154 [viitattu 6.9.2019].

ETENE. 2012. Etiikan tila sosiaali- ja terveysalalla. Valtakunnallinen sosiaali-
ja terveysalan eettinen neuvottelukunta Etene. Sosiaali- ja terveysministerio.
WWW-dokumentti. Saatavissa: https://etene.fi/docu-
ments/1429646/1559054/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+ter-
veysalalla.pdf/b02f3efc-c92b-456f-a97a-2a524ef3b2f9/ETENE-julkai-
suja+35+Etiikan+tilat+sosiaali-+jat+terveysalalla.pdf . [viitattu 12.4.2020].

Ekholm V. 2018. Potilas vai asiakas? Laakarilehti 49, 2928 - 2929. WWW-do-
kumentti. Saatavissa: https://www-laakarilehti-fi.ezproxy.xamk.fi/ajassa/ajan-
kohtaista/potilas-vai-asiakas/ [viitattu 15.9.2019].

Felli, E., Addeo, P., Faitot, F., Nappo, G., Oncioiu, C. & Bachellier, P. 2017.
Liver transplantation for hereditary hemorrhagic telangiectasia: a systematic
review. WWW-dokumentti. Saatavissa: https://pdf.sciencedirectassets. com
[viitattu 27.3.2019].

Fonsell, N. 2018. Hyva hoito — Mita se on? Hameen ammattikorkeakoulu. Hoi-
totyon koulutusohjelma. Opinnaytety6. PDF-dokumentti. Saatavissa:


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/17219009
https://www.terveyskirjasto.fi/terveyskirjasto/tk.koti?p_artikkeli=dlk00938
https://www.terveyskirjasto.fi/terveyskirjasto/tk.koti?p_artikkeli=dlk00938
http://www.elsevier.es/medicaclinica
https://curehht.org/wp-content/uploads/2017/11/Learn_More_About_HHT_2014.pdf
https://curehht.org/wp-content/uploads/2017/11/Learn_More_About_HHT_2014.pdf
https://www.koulunterveyskirjasto.fi/aihe/ensiapu/ensiapuopas/dlk00938
https://www.koulunterveyskirjasto.fi/aihe/ensiapu/ensiapuopas/dlk00938
https://www.duodecimlehti.fi/duo10154
https://etene.fi/documents/1429646/1559054/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf/b02f3efc-c92b-456f-a97a-2a524ef3b2f9/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf
https://etene.fi/documents/1429646/1559054/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf/b02f3efc-c92b-456f-a97a-2a524ef3b2f9/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf
https://etene.fi/documents/1429646/1559054/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf/b02f3efc-c92b-456f-a97a-2a524ef3b2f9/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf
https://etene.fi/documents/1429646/1559054/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf/b02f3efc-c92b-456f-a97a-2a524ef3b2f9/ETENE-julkaisuja+35+Etiikan+tila+sosiaali-+ja+terveysalalla.pdf
https://www-laakarilehti-fi.ezproxy.xamk.fi/ajassa/ajankohtaista/potilas-vai-asiakas/
https://www-laakarilehti-fi.ezproxy.xamk.fi/ajassa/ajankohtaista/potilas-vai-asiakas/

49

https://www.theseus.fi/bitstream/handle/10024/143588/Fonsell Nina.pdf?se-
guence=1&isAllowed=y [viitattu 14.10.2019].

Harvinaiset-verkosto. 2018. Harvinaissairaudet. WWW-dokumentti. Saata-
vissa: https://www.harvinaiset.fi [viitattu 2.10.2019].

Heikkila, T. 2014. Tutkimuksen luotettavuus/Tutkimuksen luotettavuuden arvi-
ointi. WWW-dokumentti. Saatavissa: www.tilastollinentutkimus.fi [viitattu
1.4.2020].

Hereditary hemorrhagic telanciectasia, enwikipedia. WWW-dokumentti. P&ivi-
tetty 17.4.2020 Saatavissa: https://en.wikipedia.org/wiki/Hereditary _hemorrha-
gic_telangiectasia [viitattu 17.10.2019].

Hus. 2019. Aivosairaudet. WWW-dokumenti. Saatavissa:
https://www.hus.fi/sairaanhoito/sairaanhoitopalvelut/neurokirurgia/aivoveri-
suonisairaudet/Sivut/default.aspx [viitattu 26.3.2019].

Honkalampi, T. 2008. Terveydenhuollon tyévoiman liikkuvuus, vaihtuvuus ja
eettinen vastuu. Sosiaali- ja terveysministerio, Valtakunnallinen terveyden-
huollon eettinen neuvottelukunta. PDF-dokumentti. Saatavissa:
https://etene.fi/documents/1429646/1559070/ETENE-julkaisuja+24+Tervey-
denhuollon+henkildston+liikkkuvuus%2C+vaihtuvuus+ja+eettinen+vas-
tuu.pdf/37f8c42d-e8dd-45ab-86e1-06c9f7e4c358/ETENE-julkaisuja+24+Ter-
veydenhuollon+henkiloston+liikkuvuus%2C+vaihtuvuus+ja+eettinen+vas-
tuu.pdf [viitattu 12.4.2020].

Kananen, J. 2010. Opinnaytetyon kirjoittamisen kaytannon opas. Jyvaskylan
ammattikorkekoulu.

Kananen, J. 2015, Opinnaytetyon kirjoittajan opas. Jyvaskylan ammattikorkea-
koulu.

Kasthuri, R. 2019. Hereditary hemorrhagic telanciektasia.

UNC School of Medicine 27. WWW-dokumentti.
https://www.med.unc.edu/medicine/news/chairs-corner/podcast/hht-kasthuri/
[viitattu 18.10.2019].

Kathleen, M. 2009. Anesthetic Considerations for the Patient with Hereditary
Hemorrhagic Telangiectasia (Osler-Weber-Rendu Syndrome). AANA Journal
2, 115.

Koppa. 2015. Maarallinen tutkimus. Jyvaskylan yliopisto. WWW-dokumentti.
Saatavissa: https://koppa.jyu.fi/avoimet/hum/menetelmapolkuja/menetelma-
polku/tutkimusstrategiat/maarallinen-tutkimus [viitattu 28.8.2019].

Launonen, M. 2013. Sairaanhoitajien kuvauksia vanhusten hyvasté hoidosta
terveyskeskuksen vuodeosastolla. I1td-Suomen yliopisto. Hoitotiede koulutus-
ohjelma. Pro gradu -tutkielma. PDF-dokumentti. Saatavissa: https://epublicati-
ons.uef.fi/pub/urn_nbn_fi_uef-20140503/urn_nbn_fi_uef-20140503.pdf [vii-
tattu 12.10.2019].



https://www.theseus.fi/bitstream/handle/10024/143588/Fonsell_Nina.pdf?sequence=1&isAllowed=y
https://www.theseus.fi/bitstream/handle/10024/143588/Fonsell_Nina.pdf?sequence=1&isAllowed=y
https://www.harvinaiset.fi/
http://www.tilastollinentutkimus.fi/
https://en.wikipedia.org/wiki/Hereditary_hemorrhagic_telangiectasia
https://en.wikipedia.org/wiki/Hereditary_hemorrhagic_telangiectasia
https://www.hus.fi/sairaanhoito/sairaanhoitopalvelut/neurokirurgia/aivoverisuonisairaudet/Sivut/default.aspx
https://www.hus.fi/sairaanhoito/sairaanhoitopalvelut/neurokirurgia/aivoverisuonisairaudet/Sivut/default.aspx
https://etene.fi/documents/1429646/1559070/ETENE-julkaisuja+24+Terveydenhuollon+henkilöstön+liikkuvuus%2C+vaihtuvuus+ja+eettinen+vastuu.pdf/37f8c42d-e8dd-45ab-86e1-06c9f7e4c358/ETENE-julkaisuja+24+Terveydenhuollon+henkilöstön+liikkuvuus%2C+vaihtuvuus+ja+eettinen+vastuu.pdf
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Oslerin taudin diagnisoinnissa kaytetyt kriteerit.
Yleisimmat Oslerin tautia periyttavat geenit ja kromosomit.
Kyselyyn vastanneiden ikdjakauma.

Aika kuinka kauan potilaat ovat sairastaneet Oslerin tautia.
Oslerin taudin tutkimukset saivat alkunsa.

Oslerin taudissa on tutkittu.

Oslerin tauti on diagnosointi.

Arvio Oslerin taudin oireista.

Oslerin tautia esiintyy potilaan liséksi.

Nenaverenvuodon heikentéava vaikutus elamanlaatuun.
Potilaiden arvio hoidosta.

Arvio hoidon eri osa-alueista.

Osler potilaille tehdyt hoitotoimenpiteet ja leikkaukset
Suomen HHT/Osler yhdistykselta saatu tieto ja tuki
Potilaiden toiveita Oslerin taudin oireiden hoitoon

Osler potilaan hoidon laatuun vaikuttavat toiveet
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Taulukko 1. Oireiden esiintyminen Oslerin tautia sairastavilla
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Liite 3. Saatekirje PAIVAMAARA 9.12.2019

Hyva HHT/Osler-yhdistyksen jasen / Osler- ryhman jasen

Olen sairaanhoitajaopiskelija Katri Saarnio Kaakkois - Suomen ammattikor-
keakoulusta Mikkelistd. Mina teen opinnaytetydni aiheesta HHT/Osler- potilai-
den hoidon laatu Suomessa potilaiden kokemana. Aihe kiinnostaa minua hen-
kilokohtaisesti ja huomasin, etta aiheesta oli vahan tutkimuksia Osler-potilai-
den nékdkulmasta. Toimeksiantajani opinnaytetyésséni on Suomen HHT/Os-
ler- yhdistys.

Opinnaytetyoni tarkoituksena on kuvata HHT/Oslerin tautia sairastaneiden po-
tilaiden oireita ja kokemuksia hoidon laadusta Suomessa.

Toivon teidan tayttavan oheisen kyselylomakkeen. Vastauksienne perusteella
kuvailen opinnaytetydsséani HHT/Osler -potilaiden kokemaa hoidon laatua
Suomessa. Vastaaminen kyselyyn on vapaaehtoista ja vastaaminen tapahtuu
nimettdmasti. Vastauksista ei voi paatella henkildllisyytta ja ne kasitellaan luot-
tamuksellisesti. Tutkimusaineisto keratdan ainoastaan tata opinnaytetyota var-
ten ja havitetdan tutkimuksen valmistuttua.

Suurin osa kysymyksista on monivalintakysymyksia ja osa kysymyksista on

avoimia kysymyksia. Kyselyyn vastaaminen kestaa noin 15 minuulttia.

Ohessa on linkki, jonka kautta paasette vastaamaan kyselyyni:

https://link.webropolsurveys.com/S/A4520D596426F6BB

Kyselyni on avoinna 9.12- 23.12, Toivon teidén vastaavan kyselyyn 23.12.

2019 mennessa.

Vastaan mielellani tutkimusta koskeviin kysymyksiin. S&hkdpostiosoitteeni on
okasa030@edu.xamk.fi

Kiitos etukateen paljon vastauksistanne © Mukavaa joulun odotusta.

Ystavallisin terveisin: Katri Saarnio
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Liite 5. Kyselylomake

Kysely Oslerin tauti potilaille

1. Sukupuodi
Miis
Mainen
Joku miuw

2. lkad
18-24
25-34
35-48
50-64
35 vuottz t3i v

alle 18, vanhampi t3ytaa lapsen kanssa

2. Kuinka kauan olat sairastanut Crslerin tautia?

|:| alle 5 vuatta
[] s-10vuots
[] 11-25 wuotta
[] i 26 wuotta

4. Onko sinulla diggnisgify Oslerin tauti?

gireiden perusteslls

geenitzstin perusteella, virhe on gesniss3

kuvantamistutkimusten perusteslla

jokin rnuu syy |




5. Qslerin tautia esiintyy myos
[] vanhemmilla
[] sisanuksilla
[] lapsila
[] jollakin muulla sukulais=lia
|:| i kenellakaan muulls suvusss

6. Orslerin tawdin tutkimukset saivat alkunsa
|:| poikkeavizta veriarmizia
[] neniverenvucdasta
|:| sukutsustasia
[] jostakin muusta |

1. Sinulia on Qslerin taudissa tutkittu

() Aivot
[ Heuhkat
p

71 Ruoansulatuskanava

b
Yy

() Koko vartalo

8. Qislenn taudissa sinulla on tutkittu edellisen vastauksen lisaksi?

5. Mitha olivat ensimmiiset Qslerin taudin cireesi?




10. Oslerin,taudissa sinulla esiintyy (1= 2i ollenkaan ja 3= ernttain paljon)

nendversnvuctaa
wasymysta

vatsakipua

hwona rasituksensiztokyky
hangity=vaikeuksia

pelina

massnnusta

slhainen hamopglobdni

gooooobon) -
OJooooobon -
OOoDoooobDOn e

sairauspoizsackojs

11. Nendverenvuoto heikentdd elamanlaatua, 0=ei ollenkaan, 10=erittdin paljon

L]

[—

12 Qrslerin taudin hoidossa 1=tyytymaton, J=eritiain tyytyvainen
1 2 3
hoddon saatavuus
hodtohenkilokunnan ammatiitaito
tutkimusten sujuvuus
hoddon sujuswuus
tiedon szanti
saztu tuki

kiinnostus sinua kohiaan

OJooooobon -

OOoDoooobOdn) e



13. Olet saanut hoitoa

P
) perusterveydsnhucllossa

() erikoissairaanhoidossa

[ jossakin muualls

14. Onko sinulle tehty hoitojalleikkauksia Oslegin taudin vuoksi

) on, mita esim. |

(") i ode, jos on suunniteltu niin mitE?

L

13. Mita toiveisit kehitettavan Qslarip audin hoidossa?

16. Miten arvioit hoitosi laatua kyseisten viittdmien perusteella? Arvioi asteikolla 1-3
1= tyytymaton, S=eritt3in tyytyvainen

minut huomioitin huonost (0 0 D minut huarmigétiin erittain hywin
minua kuunnsltiin huonosti O 0 ) minua kuunneltin erttSin byvin
hoitoon padzy ali vaiksaa (0 0 00 hoitoon péssy oli helppos
minua =i arvostettu tarpeaksi (0 D minua anvostetiiin hyvin
hoitajien suhtawturninen ofi heikkos () (0 () (0 () hoitsjat subtautuivat asiallisest
=n tuntenut olaani urvalliseksi 0 ) tunsin oloni turvallissksi

=n s3anut tarpeeksi aikas i ” i H x sain tanvittavast aikaa
wuorovaikutus ofi huonoa OO0 0000 weonovaikubus oli erttdin yvas

17. Mihin olet hoidossasi erttdin tyytyvdinen?



18. Kuinka tyytyvainen olet HHTIQsler yhdistykselta saamaasi tietoon ja tukeen?

et

Erittain tyytyrmston

T ..

Medko tyytymatan

™
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Meutrash

Melko tyytyvainen

Tyytyvdinen

Eritiain tyyfywainen

-



