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trzeciego syna poniewaz dwaj starsi bracia
zmarli  z powodu wykrwawienia po
wykonaniu tej proceduryl. Hemofilia
dawniej nazywana chorobg kroléw mimo,
1z tak naprawde¢ dotyczy ludzi r6znych ras
czy statusow ekonomicznych . Szacuje sig,
ze problem ten dotyczy 400 000 ludzi na
calym $wiecie wedlug badan jakie zostaty
przeprowadzone przez World Federations
of Hemophilia. Coraz wiecej specjalistow i
lekarzy bada problem tego schorzenia
starajgc si¢ poprawi¢ komfort zycia chorych

1. Wstep . Wchodza w zycia nowe ustawy, ktore
Hemofilia jest jedna z najstarszych chordob regulujg  problem leczenia hemofilii.
w populacji ludzkiej. Wzmianki o tej Najnowsze zmiany wprowadzity
1 Zawilska K., Krupa A., Systemy Czynnikami krzepniecia w Polsce i Europie,

Zarzqdzania i gospodarowania Via Medica, Gdarisk 2016, str. 8



mozliwos¢ podawania czynnika
krzepnigcia  pacjentom  chorych  na
hemofili¢ przez ratownikéw medycznych z
jego wilasnych zasobow. Nasuwa si¢ wigc
pytanie czy ratownicy medyczni s3
przygotowani i odpowiednio przeszkoleni
do tego by podawa¢ czynnik krzepnigcia.
Whasciwa organizacja, jasno przedstawione
procedury i przeprowadzone szkolenia sg
kluczem do tego by pacjent z hemofilig byt
szybko i wlasciwie zaopatrzony przez
zespoty ratownictwa medycznego.

2. Definicja

Hemofilia to schorzenie, to choroba
uwarunkowana genetycznie, cechujaca si¢
wickszg predyspozycja do krwawien.
Bialko ktére jest odpowiedzialne za
tworzenie skrzepu w procesie kaskady
krzepnigcia nie jest obecne w organizmie
chorego dlatego dochodzi do szybszego
krwawienia, gdyz w ranie nie dojdzie do
powstania skrzepu tak jak stato by si¢ to w
fizjologicznych warunkach . Ten typ skazy
krwotocznej czgsto diagnozowany jest juz
we wczesnym dziecinstwie gdy dziecko
zaczyna chodzi¢, lub latwo si¢ siniaczy.
Charakterystyczne sg takze samoistne
krwawienia, pojawiajace si¢ bez wczesniej
doznanego urazu. Hemofilia dotyka
czgsciej mezczyzn, a  kobiety sa
nosicielkami 2. Nie oznacza to jednak, ze
kobiety nie chorujg. Nosicielki hemofilii
moga chorowaé lecz objawy choroby sg
tagodniejsze.

Wedlug danych statystycznych
przeprowadzonych przez Instytut
Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie
liczba chorych pacjentébw na Hemofili¢ A
to 2253 osoby, a hemofili¢ typu B to 399
0sob w Polsce.

2 Gajewsk B.[red], Wytyczne leczenia hemofilii
opracowane przez World Federation of Hemophilia,
Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie,
Warszawa 2014, str. 9

3 Gajewski P., Szczeklik A., Interna Sczeklika,

3. Rodzaje hemofilii

Hemofilia typu A spowodowana jest
zmniejszeniem aktywnosci czynnika VIIIL.

Hemofilia typu B — Choroba Christmasa
spowodowana  jest brakiem lub
zmniejszeniem aktywnosci czynnika IX,
moze przebiega¢C w wyniku mutacji genu
czynnika VIII lub brakiem syntezy biatka
czy nieprawidlowg syntezg biatka.

Obydwa te rodzaje hemofilii s3
dziedziczone recesywnie, sprzezone z picia
zas$ U 30-50 % mutacje wystepuja
spontanicznie °.

III. Obowiazujace Kryteria diagnostyczne
wg klasyfikacji

D66 — Dziedziczny niedobor czynnika V11

e Niedobor czynnika VIHI  (z
uposledzeniem czynnosci)

e Hemofilia
- BNO
-A
-Klasyczna

e Nie obejmuje niedoboru czynnika
VIl z uszkodzeniem naczyn

D67 — Dziedziczny niedobor czynnika IX

e Choroba Christmasa
e Niedobor :
- czynnika IX ( z upo$ledzeniem
czynnosci)
- 0S0CZOWego
tromboplastyny ( PTC)
e Hemofilia B*

komponentu

4. Diagnostyka i rozpoznanie

Diagnostyka opiera si¢ na zebraniu
szczegdtowego  wywiadu rodzinnego |
zaobserwowanych objawach klinicznych

Medycyna Praktyczna, Krakéw 2017, str. 998-1000
4 IcD10 Miedzynarodowa Klasyfikacja Chordb i
Problemow Zdrowotnych, rewizja dziesigta,
Wydanie 2008, Tom |, str. 173



oraz badaniach przeprowadzonych metoda
laboratoryjng, polegajaca na  pomiarze
aktywnosci czynnika krzepnigcia w 0S0CzU.
Niedobor czynnika krzepnigcia VIII czy tez
IX powoduje zmniejszenie produkcji
trombiny niezbgdnej do przeksztatcania
fibrynogenu w fibryng, ktory jest niezbgdny
w  tworzeniu  skrzepu. Skrzep o
uposledzonej strukturze moze tatwo si¢
rozpa$¢ w czego nastepstwie dochodzi do
tatwego krwawienia 1 trudnosci w
zahamowaniu Kkrwawienia. Intensywnos$¢
krwawienia jest uzalezniona od stopnia
niedoboru czynnika krzepnigcia. Mozemy
wyrdzni¢ hemofili¢ tagodna, umiarkowang
i ciezka®. W wiekszosci przypadkow jednak
mamy do czynienia z postacig ci¢zka ( ok.
50% chorujgcych na hemofili¢) , ktdra
objawia si¢ samoistnym krwawieniom do
stawdw, prowadzac do atropi ktore sg
czgstym powiklaniem 1 zanikdw migéni.
Ponadto typowe dla cigzkiej postaci
hemofilii sa krwawienia domig$niowe,
krwiomocz, czy krwawienia
wewnatrzczaszkowe  prowadzace  do
zgonu®.

5. Leczenie i procedura

Sytuacje, w ktérych jest wymagane
natychmiastowe podanie  czynnika
krzepnigcia, u chorych cierpigcych na
hemofiliec wynikajace z braku czynnika
krzepniecia to przede wszystkim urazy
glowy, w tym urazy czaszkowo mdzgowe,
krwotoki w obrgbie jamy ustnej 1 szyi,
wylewy krwi do jamy brzusznej oraz
cigzkie krwawienia wynikajace z objawow
lub mechanizmu zdarzenia. Kazda osoba
chora na hemofilie posiada wlasng
ksigzeczke leczenia domowego [Ryc.2]
oraz karte chorego na hemofilie i inne skazy
krwotoczne. Informacje zawarte w tych
dokumentach s3 pomocne poniewaz
zawierajag informacje dotyczace rodzaju
skazy krwotocznej, rodzaju czynnika

5 Windyga J., Chojnowski K., Klukowska K.,

| wsp. Czes¢ I, Wytyczne postepowania

W hemofilii niepowiktanej inhibitorem czynnika
VIII i IX, Acta Heamatologica Polonica, 2016,
Str 89.

krzepnigcia 1 iloSci jego podania, gdy
wystapi taka potrzeba oraz grupie Kkrwi
pacjenta. W ksiazeczce leczenia domowego
pacjenta widnieja informacje w formie
tabeli o tym z jakiego powodu byt podany
w ostatnim czasie czynnik krzepnigcia,
ilos¢ jednostek oraz czy nie wystapity
objawy uboczne, ktore wypetnia pacjent lub
osoba podajaca czynnik pacjentowi.
Ksigzeczka zawiera takze informacje o
wszystkich wizytach w os$rodku leczenia
hemofilii i zmianach jakie mogly zosta¢
wprowadzone przez lekarza prowadzacego.
Jesli pacjent nie posiada przy sobie wyzej
wymienionych dokumentéw  kierownik
zespolu ratownictwa medycznego moze
zasiggna¢ informacji na temat danego
pacjenta  w  Regionalnym  Centrum
Krwiodawstwa i

Krwiolecznictwa  (

Ryc.1 Gotowy zestaw
krzepniecia.

czynnika

6 Zawilska K., Krupa A., Systemy zarzqdzania
| gospodarowania czynnikami krzepniecia

W Polsce i Europie, Via Medica, Gdarisk 2016
Str.12



gdyz ta jednostka prowadzi rejestr o0sob
chorych na hemofili¢. Lekarz dyzurny
najblizszej kliniki hematologii moze
réowniez dysponowac informacjami na
temat danego pacjenta chorego na skaze¢
krwotoczng. Nalezy pamigta¢ ,iz rodzina
pacjenta moze posiada¢ wiedze i informacje
na temat rodzaju niedoboru czynnika
krzepnigcia oraz sposobu leczenia pacjenta
"Wazne jest by wlasciwie rozpoznaé
zagrozenie 1 wdrozy¢ adekwatne dziatania
na miejscu zdarzenia. Musimy pami¢tac, iz
zwloka dziala na niekorzy$¢ pacjenta.
Istotne jest to by

pacjenci mieli przy sobie dostepny
identyfikator ktoéry wskaze nam rodzaj
rozpoznanie niedoboru czynnika
krzepnigcia. Leczenie ostrych krwawien
zagrazajacych  zyciu powinny zostac
wdrozone jak najszybciej , nawet przed
dokonaniem koncowej diagnostyki
pacjenta®,

Podstawa w leczeniu pacjenta z hemofiliag
jest podanie odpowiedniego czynnika
krzepnigcia, w  celu  zahamowania
aktywnego krwawienia. Do dyspozycji
mamy kilka rodzajow czynnika FVII1i FIX.
Sa to osoczopochodne  czynniki

KSIAZECZKA LECZENIA DOMOWEGO
CHOREGO NA WRODZONA SKAZE KRWOTOCZNA

Ryc.2 KsiZczka leczenia domowego
pacjenta chorego na hemofilie.

7 Zawilska K., Windyga J., tetowska M.,
Zasady udzielania doraznej pomocy
Przeciwkrwotocznej chorym na hemofilie i
Pokrewne skazy krwotoczne przez lekarzy
Pogotowia ratunkowego i, szpitalnych
Oddziatéw ratunkowych i lekarzy rodzinnych,

krzepnigcia wytwarzane z ludzkiego
0socza, koncentraty wytwarzane metodami

Journal of Transfusion Medicine, 2015, tom 8,
Nr 2, str. 1

8 Gajewski B. [red], Wytyczne leczenia

Hemofilii opracowane przez World Federation of
Hemophilia, Polskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie, Warszawa 2014, s.10



inzynierii genetycznej lub desmopresyna.
Po  podaniu  czynnika  krzepnigcia
pacjentowi obserwuje  si¢ wzrost
aktywnosci FVIII w osoczu lecz trzeba
nadmienic¢ iz, warto$¢ ta jest uzalezniona od
indywidualnych cech pacjenta dla tego tak
wazna jest personalizacja W leczeniu
pacjenta®

Podczas leczenia pacjenta z hemofilig
nalezy pamig¢ta¢ o kilku waznych
aspektach, poniewaz czasem zycie pacjenta
z hemofilig moze by¢ uzaleznione min. od
uzyskania wktucia obwodowego:

e rekomenduje si¢ stosowanie kaniuli
,motylkowych” w rozmiarach 23-
25,

e niesteroidowe leki przeciwzapalne
oraz kwas acetylosalicylowy nie s3
zalecane w stosowaniu u pacjentow
z hemofilia, gdyz rzutuja na funkcje
ptytek krwi 1 moga nasilaé

krwawienie,
e poza podawaniem czynnika
krzepnigcia lub  desmopresyny

pomocne réwniez moze okazac si¢

e zalozenie szyny by chroni¢ stawy
lub oblozenie miejsca lodem i
uniesienie  konczyny jesli do
krwawienia doszto w tym miejscu,

e jest mozliwe stosowanie niektorych
inhibitorow COX-2 w leczeniu bolu
u pacjenta z hemofilia?®,

e Nie zaleca si¢ wykonywania wktu¢
domigsniowych,

e przed podaniem czynnika
krzepnigcia czy desmopresyny
nalezy mie¢ na uwadze kontrole
waznosci leku, staranne obliczenie
dawki leku.

K Windyga J., Chojnowski K., Klukowska A.,

I wsp.: Wytyczne postepowania w hemofilii A i B
niepowiktanej Inhibitorem czynnika Vil i IX (wydanie
Zaktualizowane), Acta Heamatologica Polonica
2016, str. 91-92

Suplementacja czynnikami krzepnigcia jest
uzalezniona od rodzaju 1 ci¢zkosci
krwawienia,

Minimalne stezenie czynnika krzepnigcia
jakie powinno zosta¢ podane pacjentowi to
30%. Natomiast  przy  wigkszych
krwawieniach, czy krwawieniach
zagrazajacych zyciu czynnik powinien
zosta¢ podniesiony do ok. 50% a nawet
100%.

10 Gajewski B. [red], Wytyczne leczenia hemofilii
Opracowane przez World Federation of
Hemophilia, Polskie Stowarzyszenia chorych

Na hemofilie, Warszawa 2014, str. 11, 15



6. Rodzaje czynnikéw Krzepniecia i
dawkowanie

Octan desmopesyny  jest preparatem
syntetyzowanym, w swojej budowie
przypomina naturalny hormon
wazopresyne. Jej mechanizm dziatania
polega na uwolnieniu do krwioobiegu
czynnika von Willebranda ktory jest
zmagazynowany w jego  wysciolce.
Transportuje on takze czynnik VIII a wigc
jego poziom rosnie tak jak i czynnika von
Willebranda. Podawanym przy niedoborze
VIl czynnika w tagodnych postaciach
hemofilii jest bardzo skuteczny nie jest
jednak skuteczna u chorych na hemofili¢
typu B. Desmopresyna Podana pacjentowi
jest w stanie potroi¢ czynnik krzepnigcia
czego skutkiem jest nawet catkowite
zaprzestanie krwawienia.

Desmopresyna moze by¢ podana dozylnie,
podskdrnie czy donosowo.

Dawkowanie wylicza si¢ nastgpujaco 0,3
mcg/ kg i.v, rozcienczona w 30-100 ml
0,9% NaCl i podawana przez minimum 30

Opdznienie w podaniu czynnika i podjeciu
leczenia moze spowodowac zagrozenie
dla zycia lub pojawienie sie powaznych powikfan.

Pamietaj ...

Najpierw czynnik!

NIEZWLOCZNE PODANIE LEKU

powstrzyma krwawienie, zminimalizuje

powazne komplikacje i moze uratowac zycie.

JESLI KRWAWIENIE PRZEDLUZA SIE,

jest powazne lub zagraza zyciu, postepuj

zgodnie z podanymi zaleceniami. Skontaktuj

sie z o$rodkiem leczenia chorych na hemofilie:
sk R Sk PPt

AMBULATORIA UNIWERSYTECKIE
Zespol Poradni Specjalistycznych - Kopernika 17
_Poradnia Hematologiczna (2

31-501 Krakow, ul.Kopernika 17, tel.12-424-76-3.
NFZ061/100014 Rejestr 000000018583-64-1 2!
Riegon 000288685-00034, NIP §75-11-95-447, Ot kosatow 501-15.0;

Telefon (dzier): 14211159 ¥609
Telefon (noc): ‘Izzﬂzq 5/60 7 :(603

* NAJPIERW PODAJ CZYNNIK,
POTEM DIAGNOZU)!

* Jesli pacjent nie otrzymat koncentratu
czynnika krzepniecia, nie moze byc
poddany zabiegowi inwazyjnemu!

* Nie wolno wykonywac zastrzykow
domiesniowych!

* Nie wolno podawac aspiryny i innych
niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych!

* Pacjent lub jego opiekun moze by¢
zrodiem waznych informacji o sposobie leczenia,
Zapytaj ich o typowy sposob leczenia

* Skontaktuj sie telefonicznie
z oérodkiem leczenia hemofilii. Okresl niezbedne
dziafania i plan postepowania w razie
koniecznosci przewiezienia chorego do szpitala

W ostrych stanach po podasjiu czynnika zastosuj rutynowe leczenie,
[

Ryc.3 Karta informacyjna pacjenta chorego

na hemofili¢

min, lub droga donosowg w dawce 300mcg.
Czynniki Krzepnigcia sa podstawowym

sposobem leczenia pacjentéw chorych na
hemofili¢. Polega ona na dozylnym
wstrzyknigciu niedoborowego czynnika
pacjentowi. Metoda ta jest skuteczna i
moze skutecznie zahamowac¢ krwawienie.
W zaleznos$ci od niedoboru danego
czynnika krzepni¢cia mamy do wyboru
osoczowy czynnik VII1 i IX. Osoczowy
czynnik krzepnigcia VIII- 1[J] czynnika
na 1 kg/mc podwyzsza aktywnos¢
czynnika 0 2%. Zatem dawke wylicza si¢
ze wzoru: masa ciata w kg x pozadany
wynik podniesienia czynnika krzepnigcia [
%n] x 0,5= dawka czynnika VIl w [J].

Osoczowy czynnik krzepnigecia IX- 1[J]
czynnika podnosi aktywnos$¢ czynnika o
1%. Dawke wylicza si¢ ze wzoru: masa
ciata w kg x pozadany wynik czynnika IX
[%n] = dawka czynnika IX w [J]*

W przypadku ostrego krwawienia lub jego

Informacje o pacjencie: Zalecane leczenie:

Imie i nazwisko: J'BN ) W przypadku krwawien zagrazajacych zyciu
KONALSKI | '
Data urodzenia (O‘(, Aq}g 60 %’l‘mua e
PESEL %040( 01044 \LI d / W
0
Diagnoza Hevv\to}‘.ua’ A’ ——
Sat uéika -
Poziom czynnika 02' v"’ < 4 %
l?::[?]:‘:)‘fydi ”‘:ED;\:\:T,[{J o W przypadku krwawier fagodnych lub umiar-
Grupa krwi p‘l'( vay kowanych

Inne informacje medyczne:

k. 20} 1k =
g

podejrzenia nalezy poda¢ 40-50 j.m./ kg
koncentratu VIII pacjentowi ktory jest
nosicielem hemofilii typu A. Pacjentowi z

Pieczatka a
i podpisdekarza ssproen

11 Rudzki M., Zastosowanie czynnikéw krzepniecia u
chorych na hemofilie w przypadku nagtego krwawienia
lub urazu w praktyce ZRM, Na ratunek magazyn str.52



Ryc.4 Zestaw do podawania czynnika
krzepnigcia.

Pacjenci z hemofilia posiadajg czynnik
krzepnigcia ~w  celu  zahamowania
krwawienia. Zestaw zawiera gotowy
proszek wraz z rozpuszczalnikiem, z
ktorych sporzadza si¢ czynnik do podania
dla pacjenta] Ryc.1]. Chorzy sg zaopatrzeni
takze w gotowe juz, zestawy do podawania
[ Ryc. 4]. Zestaw ten posiada $rodek do
dezynfekcji  skory, specjalng kaniule
motylkowag z portem oraz gazikami.
Pacjenci sg przeszkalani z metody
podawania czynnikéw oraz samodzielnego
wykonywania iniekcji oraz o obowiazku
dbania o dostep do naczyniowy. Pacjenci
wraz z wyzej wymienionymi
asortymentami posiadaja takze zestawy
instruktazowe wraz z ulotka ktora instruuje
ich o sposobie wtasciwego metody podania
czynnika krzepnigcia oraz umozliwia im
prze¢wiczenie tej czynnosci.

Uwarunkowania prawne:

Wraz z wej$ciem w zycie ustawy z dnia 20
kwietnia 2015 roku w sprawie medycznych
czynnosci  ratunkowych  innych niz
medyczne czynno$ci ratunkowe, ktore
moga by¢ udzielane przez ratownikow
medycznych, rozporzadzenie nie
przewidywato takich mozliwosci jak
podawanie czynnikow krzepniecia
pacjentom chorym na hemofili¢ przez
zespoty ratownictwa medycznego.
Wszystko jednak si¢ zmienito w chwili
wejscia nowelizacji ustawy zmieniajace
rozporzadzenie w sprawie medycznych
czynno$ci ratunkowych i $wiadczen
zdrowotnych  innych niz medyczne
czynno$ci ratunkowe, ktoére moga by¢
udzielane przez ratownikéw medycznych, z
dnia 3 lipca 2017 roku, gdzie zostat
dotaczony  paragraf o  mozliwosci
podawania czynnikéw krzepnigcia oraz
desmopresyny pacjentowi choremu na
hemofili¢ z jego wtasnych zasobow.
Oznaczato to zarazem  poszerzenie
kompetencji zespotom  ratownictwa
medycznego.

e Statystyka

Wedtug Badan jakie zostaty
przeprowadzone przez WFH czgstosc
zapadalnoéci  populacji  ludzkiej na
hemofilie¢ wynosi 1 na 10 000 urodzen.
Natomiast liczba odnotowanych chorych
szacuje si¢ na 400 000 na catym $wiecie.
Kluczowym faktem jest to iz w latach
1999-2017 zaobserwowano wzrost
zapadalnoS§ci na skazy krwotoczne.
Tymczasem w Polsce zapadalno$¢ na
pokrewne skazy krwotoczne na rok 2014
opracowane na postawie danych z
Narodowego Funduszu Zdrowia wyniosta
18,4 tysigcy przypadkow.



e Schemat postepowania z chorym
na hemofili¢

Podstawowym krokiem jeszcze przed
rozpoczeciem leczenia pacjenta z hemofiliag
przez ZRM jest, weryfikacja stanu pacjenta
I rozpoznania rodzaju skazy krwotocznej.
Objawem ciezkiej hemofilii sg krwawienia
do stawow, takich jak staw skokowy czy
kolanowy. Z pozoru btahe jednostki moga
przynies¢ konsekwencje w rodzaju cigzkich
powiktan takich jak atropia. Tym rodzajom
krwawienia towarzyszy ,aura”. Pacjenci
opisuja ja jako uczucie dregtwienia,
mrowienia a potem silnego bolu wraz z
ociepleniem okolicy danego stawu objetego
choroba. Krwawienia z tylnej $ciany gardia
i dna jamy ustnej moga zaburzac
wentylacje, powodujac ucisk na drogi
oddechowe. Natychmiastowe rozpoznanie i
podjecie leczenia moze, uchroni¢ przed
konieczno$cig wdrozenia intubacji czy

KRWAWIENIA ZAGRAZAJACE ZDROWIU. W PRZYPADKU ZAGROZENIA ZYCIA
LUB ZYCIU:
* W obrebie glowy oraz szyi
* W obrebie klatki piersiowe], jamy brzusznej,
miednicy, kregosfupa
* Do mig$nia biodrowo-ledzwiowego
* Masywny krwotok z drog rodnych
(np. u kobiet z chorobg von Willebranda)
* Krwiaki $rodmiesniowe uciskajace
na naczynia krwionosne i nerwy
« Krwiaki w zwigzku ze zlamaniami
lub zwichnieciami
* Glebokie rany
* Trudne do opanowania krwotoki
w innych okolicach ciafa

PACJENT POWINIEN NATYCHMIAST
OTRZYMAC LECZENIE:

Hemofilia A: dozylne podanie koncentratu
czynnika krzepniecia VIII. W przypadku ciezkiego
krwawienia lub jego podejrzenia dawka:

40-50 j.m./kg

Hemofilia B: dozylne podanie koncentratu
azynnika krzepniecia IX. W przypadku ciezkiego
krwawienia lub jego podejrzenia dawka

80-100 j.m./kg.

Choroba von Willebranda: dozylne podanie
koncentratu czynnika VIl zawierajacego czynnik
von Willebranda. W przypadku ciezkiego
krwawienia lub jego podejrzenia dawka

50 j.m./kg aktywnosci czynnika von Willebranda

UMIARKOWANE LUB NIEWIELKIE (kofaktora ristocetyny).

IENIA; T .
K%“ﬁﬁ}f - Dla ratowania zycia jest konieczne
* W jamie ustnej (m. i, 2 dzigse) natychmiastowe podniesienie
i poziomu czynnika w osoczu
* Krwotoczna miesiaczka 0
* Kiwiomoaz chorego do 80-100% normy.

Ryc.5 Karta informacyjna pacjenta chorego
na hemofili¢

tracheostomii. Krwawienia $rodczaszkowe
nie watpliwie sa obarczone najwigksza

2 Windyga J., Chojnowski K., Klukowska A.,

i wsp: czes¢ | Wytyczne postepowania w hemofilii A i B
niepowiktanej inhibitorem czynnika VIl i IX, Acta
Haematologica Polonica,

Warszawa 2016, str.98

Jak najszyhciej skontaktuj sie z najblizszym osrodkiem leczenia chorych na hemofilie, = I

$miertelnoscig wsrod pacjentéw chorych na
hemofili¢, szybkie rozpoznanie i podjecie
leczenia poprzez podanie niedoborowego
czynnika krzepnigcia moze uratowaé
zycie'>. Ztotym standardem w leczeniu
krwawien zagrazajacych zyciu jest zasada
»hajpierw czynnik”. Jest to rOwnoznaczne z
tym, iz w pierwsze] kolejno$ci powinien
zosta¢ podany czynnik, a potem dokonana
diagnoza pacjenta., pozwoli to na
opanowanie krwawienia i zredukowanie
powaznych  komplikacji a  przede
wszystkim uratuje zycie. W przypadku
kiedy dochodzi do opdznienia podania
czynnika ( np. w celu diagnozowania
pacjenta) prowadzi to do zwigkszenia ilosci
wynaczynionej krwi i rzutuje to na dalszy
stan pacjenta. Pacjent nie moze zostaé
diagnozowany 1 poddany  Zadnym
interwencjom leczniczym ze strony

zespotu ratownictwa medycznego przed
wdrozeniem leczenia ratunkowego jaki jest

WYTYCZNE DLA ODDZIALU
RATOWNICTWA MEDYCZNEGO
DOTYCZACE CHORYCH NA HEMOFILIE
| CHOROBE VON WILLEBRANDA

W PRZYPADKU TYPOWYCH KRWAWIEN
PACJENT POWINIEN OTRZYMAC LECZENIE
NAJLEPIEJ W CIAGU 30 MINUT:

Hemofilia A: (postac ciezka/umiarkowana):

koncentrat zynnika kizepniecia VIll 20-30 j.m.kg;

(postac fagodna, o ile chory odpowiada na
lesmopresyne): desmopresyna (DDAVP) 0.3 megkg i.v.

Hemofilia B: (postac ciezka/umiarkowana/
tagodna): koncentrat czynnika krzepniecia X 40-60 j.m./kg
(UWAGA! w przypadku koncentratu rekombinowanego
aynnika IX dawkowanie nalezy zwiekszy¢; patrz ulotka o leku).

Choroba von Willebranda: desmopresyna (DDAVP)
0,3 meg/kg i.v. u pacentow odpowiadajacych

na desmopresyne (typ 1, casem typ 2); koncentrat zynnika
VIl zawierajacy zynnik von Willebranda 2540 jm/kg

u pacjentow nieodpowiadajacych na desmopresyne
{typ3,typ 2).

W krwawieniach sluzéwkowych w przypadku
wszystkich skaz krwotocznych: dodatkowo kwas
traneksamowy (Exacyl) 2-4 g/d (u dzieci 20 mg/kg/d)

w 2-3 dawkach podzielonych przez 1-7 dni
(przeciwwskazaniem jest krwiomocz).

Najpierw czynnik!
KARTA CHOREGO

na hemofili¢ i inne
wrodzone skazy krwotoczne

Grupa ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologow i Transfuzjologow

Fodane dawis sanows] cgikre wityane. SaegOiowe Inrmage MGG el f Wotre Goazane 2 eem £

A Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilig
N[\ Czlonek World Federation of Hemophilia

podanie czynnika krzepniecia 2. Aby
utatwi¢  ZRM dzialanie na miejscu
zdarzenia wazne jest by pacjenci posiadali
przy sobie identyfikator w postaci karty
informacyjnej z informacja o rodzaju skazy

13 program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia,
Narodowy Program Leczenia na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023, Zatqcznik nmr.6,
str.56



krwotocznej na jakg chorujg [ rycina 5.] Sg
dostgpne dwa rodzaje karty pacjenta w
wersji starszej i nowszej. W karcie znajduja
si¢ pomocne informacje takie jak, rodzaj
skazy krwotocznej na ktora choruje pacjent
oraz ilo$ci czynnika krzepnigcia, kontakty
telefoniczne do  osrodkéow  leczenia
hemofilii. jaki nalezy poda¢ pacjentowi w

pacjentowi czynnika z jego wilasnych
zasobOw, oraz konsultacji z lekarzem
najblizszego oddziatu hematologii [Ryc. 7]
Wszystkie niezbedne numery telefonu sa
zamieszczone W  ksigzeczce leczenia
domowego pacjenta. W przypadku gdy
pacjent nie posiada przy  sobie
odpowiedniego koncentratu krzepnigcia

CHORY NA HEMOFILIE LUB POKREWNA SKAZE KRWOTOCZNA — LEECZENIE RATUNKOWE

Kontakty telefoniczne do Osrodkéw Leczenia Hemofiliiii | do RCKIK
RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilil I o = RCKIK Osrodek Leczenia Hemofilii
Lodz Lodz Olsztyn
Dorosli Dzieci Dorosii Dzieci
tel. (42) 616 14 29 tel. (42) 689 50 00  tel. (42) 617 79 65 tel. (89) 526 02 70, czynny calq dobg Wojewddzsi Szpital
» centrala (42)817 77 77 Specialistyczny Specialistyczny Szpital
(42) 689 51 93 centrala ul. Zoierska 18 Dzieciecy
hematologia oddzial ul. Zoiierska 18A
(42) 689 58 97 tel. 533 319 557
hematologia (89)53933 75
poradnia
) RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Gdarnsk Gdarisk P ;. 8 Dorosli Dzieci
Dorosli Dzieci _ A tel. (22) 514 60 61, (22) 514 60 08 tel. (22) 3496580  tel. 790 338 596
tel. (68) 520 40 00, czynny calg dobg tel. (58) 3492235  tel. (58) 349 28 76 e = S e e e czynny calg dobg lekarz dyzumy 790 315 975
(58) 349 22 28 = Bamomite = N
(58) 349 22 36 r

zachodniopomorskie
RCKIiK Osrodek Leczenia Hemofilii J
Szczecin zczecln

tel. (91) 422 36 70, 601 086 486

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Bydgoszcz Bydgoszcz

tel. (52) 322 18 72, (52) 322 38 24

RCKIiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Poznan Poznan

tel. (61) 886 33 20/21,

RCKIiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Zielona Géra Zielona Gora

tel. (68) 329 83 61/62

RCKIiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Wroctaw Wroclaw

tel. (71) 371 58 26, (71) 328 10 93

Dorosli

tel. 695 112 044 lal 695 112 034

\[/\;J)

‘ lubuskie
\

-

Dorosli
tel. (52) 365 52 75

Dzieci
tel. 781 446 829

Dorosli Dzieci Ve
663 922 242 tel. (61) 846 4553 tel. (61) 850 62 79 L
(61) 846 45 54 (61) 850 62 77

Dorosli

Dzieci
tel. (68) 329 63 71 tel. 669 304 498

-pomorskie

Dorosli
tel. 515 038 860
(71) 7842576

Dzieci

tel. 885 852 282
(71)733 27 14
(71) 733 27 10
rejestracja

sekretariat

RCKIiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Katowice Katowice

tel. (32) 208 73 00, (32) 208 74 27,

(32) 208 74 13

Dorosli Dzieci

tel. (32) 259 12 00 tel. (32) 370 43 72
centrala,

(32) 259 12 81

Katedra | Klinika

Hematologii

Ryc 6. Ostatnia strona ksigzeczki leczenia
domowego pacjenta chorego na hemofilie.

przypadku gdy wystapi u niego krwawienie
tagodne lub zagrazajace zyciu. Ulatwi to
prace czlonkom ZRM, szczegOlnie w
momencie kiedy bedzie to stan zagrozenia
zycia i beda liczy¢ si¢ minuty. Leczenie
ratunkowe powinno opiera¢ si¢ na
weryfikacji  zagrozenia 1 podania

14 zawilska K., Windyga J., Zetowska M., Zasady
udzielania doraznej pomocy przeciwkrwotocznej chorym

4  warminsko-
b -mazurskie ~>\f" tel. (85) 744 70 05
=] \
kujawsko- e {
", Podiaskie RCKIK
— Lublin

M, "~/
\{’\maz'owlockl. e £ 3

16dzkie v’ ?J
)/\

RCKIiK
‘ Kielce

tel. (41) 335 94 38, (41) 34521 11

RCKiK
woj. podkarpackie

Osrodek Leczenia Hemofilii

Dorosli
tel. (81) 532 85 24, (81) 53262 75w. 34  tel. (81) 534 23 97

RCKiK Oérodek Leczenia Hemofilii
Bialystok Bla'yst

lel (35) 745 8207 (al (35) 74508 42

Lublin
Dzieci
(81) 7185511

(81)5345492 (81) 7185500
(81) 53294 03
> { (81) 534 54 96

Osrodek Leczenia Hemofilii

Osrodek Leczenia Hemofilii
woj. podkarpackie

Kielce

Dorosli Dzieci
tel. (41) 367 4848  tel. (41) 3456325
w.32

(41) 347 0560

A Dorosli Dzieci
tel. (17) 86 72 031, (17) 86 72 043 Reeszow Reeszow
\1 [_JA,»\ S Kiinika Hematologii Kinika Onkobematologii
' et KSW o 1 KSWw2
— tel. (17) 86 66 644 tel. (17) 86 64 558
8cozow (17) 86 64 601

tologil

at
‘ tel. (13) 4308 727

Dorosli

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Krakow Krakow

Dzieci

tel. (12) 644 09 99, (12) 261 88 99 tel.(12)424 76 00  tel.(12)658 20 11
w pracy w. 1649, 1724, 1742
(12) 424 76 07 (12)658 20 11
po godz. 14 | nocy {prosic o polaczenie
2 Gyzumym lekarzem
hematologiem)
dzialanie ratunkowe

powinno opiera¢ si¢ na jak najszybszym
przewiezieniu pacjenta do najblizszego
Szpitalnego Oddzialu Ratunkowego (
SOR). Kolejnym waznym krokiem jest
kontakt telefoniczny z najblizszym RCKiK
1 zamoOwienie odpowiedniej ilo$ci czynnika
krzepnigcia dla pacjenta. Wszystkie numery
telefonow znajduja si¢ na ostatniej stronie
ksigzeczki pacjenta leczonego na hemofili¢
[Ryc.6]. Po konsultacji z lekarzem
dyzurnym Centrum Leczenia chorych na
hemofili¢ i ustalenia doktadnej dawki dla
pacjenta, czynnik powinien zosta¢ podany
pacjentowil*, Bardzo pomocne, moze

na hemofilig i pokrewne skazy Krwotoczne przez lekarzy
pogotowia ratunkowego, szpitalnych oddziatow



okazac si¢ zastosowanie Kwasu
Traneksamowego ( TXA) w opiece
przedszpitalnej. Syntetyczny analog lizyny,
ktéry posiada wilasciwosci  stabilizujaca
skrzep oraz hamujacg fibrynolize¢. Dziatanie
tego leku polega na wzmacnianiu skrzepéw
1 mniejszej mozliwosci ich odrywania czy
niszczenia gdy dochodzi do krwawienia.
Powoduje to swego rodzaju bariere i
mozliwos¢ unikniecia ponownego
krwawienia. W stanach takich jak
krwawienie z dzigset jamy ustnej czy jezyka

Traneksamowy moze by¢ podawany w
formie  dozylnej jak i  doustnie.
Dawkowanie TXA dla dorostych to 1,0 g co
6-8 h lub 100 mg/min w powolnym
wstrzyknigciu.

jest bardzo pomocny*®. Kwas

Sugerowana docelowa aktywnos¢ FVIII i FIX w osoczu pacjentéw z hemofilig A i B oraz czas stosowania
koncentratéw FVIII i FIX w wybranych sytuacjach klinicznych?

Wskazanie

Hemofilia A

Hemofilia B

Docelowa aktywnos$¢é
w osoczu (1U/dl)

Czas leczenia
(dni)

Docelowa aktywnos$é
w osoczu (IU/dl)

Czas leczenia
(dni)

Wylewy krwi do stawow

i miesni (z wyjatkiem
biodrowo-lgdZzwiowego),
krwawienia z nosa i dzigset
Migsien biodrowo-ledzwiowy:

Centralny uktad nerwowy/gtowa:

Wylewy krwi do dna jamy ustnej
i szyi

Krwawienie z p. pokarmowego
Istotny klinicznie krwiomocz

Glebokie zranienia
Duze operacje chirurgiczne

Mate operacje chirurgiczne

Usuwanie zebow*

40-60

- poczatkowo: 80-100
- nastgpnie: 30-60

- poczatkowo: 80-100
- nastepnie: 50

- poczatkowo: 80-100
- nastepnie: 50

- poczatkowo: 80-100

- nastepnie: 50

50

50

- przed operacjq: 80-100

- po operaciji:

Dni 1-3: 60-80

Dni 4-6: 40-60

Dni 7-14: 30-50

- przed operacjg: 50-80

- po operaciji: 30-80 przez
1-5 dni (zaleznie od rodzaju
zabiegu)
0

1-2, jezeli efekt zbyt staby
rozwazyc¢ zwigkszenie dawki
i przediuzy¢ czas leczenia

1-2

3-5, niekiedy diuzej + wtérna
profilaktyka w czasie rehabilitacji
1-7

8-21, niekiedy diuzej + wtérna
profilaktyka

1-7

8-14, niekiedy diuzej + wtérna
profilaktyka

1-7

4

0w o

-1
-5
7

Jednorazowo przed zabiegiem.
W przypadku ziozonych
zabiegow ekstrakcji czas
leczenia wydiuza sig.

40-60

- poczatkowo: 60-80
- nastepnie: 30-60

- poczatkowo: 60-80
- nastepnie: 30

- poczgtkowo: 60-80
- nastepnie: 30

- poczatkowo: 60-80

- nastepnie: 30

40

40

- przed operacjg: 60-80

- po operacji:

Dni 1-3: 40-60

Dni 4-6: 30-50

Dni 7-14: 20-40

- przed operacjg: 50-80

- po operaciji: 30-60 przez
1-5 dni (zaleznie od rodzaju
zabiegu)

40

1-2, jezeli efekt zbyt staby
rozwazy¢ zwigkszenie dawki
i przedluzy¢ czas leczenia

1-2

3-5, niekiedy diuzej + wtérna
profilaktyka w czasie rehabilitacji
1-7

8-21, niekiedy dluzej + wtoérna
profilaktyka

1-7

8-14, niekiedy diuzej + wtérna
profilaktyka

1-7

4

0w

-1
-5
7

Jednorazowo przed zabiegiem.
W przypadku ztozonych
zabiegow ekstrakcji czas
leczenia wydtuza sie.

* Od dnia ekstrakciji przez kolejne 7-10 dni lek antyfibrynolityczny, np. kwas traneksamowy w dawce okolo 10-15 mg/kg mc. co 8 h
Uwaga: lekiem z wyboru w tagodnej hemofilii A z aktywnoscia FVIIl >10 1U/dI jest desmopresyna, podawana w dawce 0,3 pg/kg w powolnej (30-60 min.) dozylnej infuzji. Lek ten mozna réwniez
stosowaé donosowo w dawce 300 pg u dorostych i 150 pg u dzieci (desmopresyna w areozolu do nosa)
Uwaga: Zabiegi chirurgiczne i lecznicze krwawien zagrazajacych zyciu wylgcznie w oérodkach dysponujacych mozliwodciq laboratoryjnego monitorowania leczenia (m. in. oznaczenie aktywnosci
czynnikéw krzepnigcia, oznaczania miana inhibitora metodg Bethesda w modyfikacji Nijmegen) przez co najmnie) 6 dni w tygodniu

Ratunkowych i lekarzy rodzinnych. Journal of

Transfusion Medicine, 2015
Tom 8nr.2, str.79

15 cybulska A., Gajewski B., Michnowicz K., Swigtek R.,
Pinkosz K., Pieczyriska B., Wszystko o nosicielkach

Ryc. 7 Karta
sugerowanym

informacyjna  z
czasem leczenia

czynnikiem krzepnigcia.

hemofilii poradnik dla Nosicielek hemofilii A i B, Polskie

Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie,
Warszawa 2017, str.15
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7. MozliwoS$ci w dzialaniach

przedszpitalnych

Jak wida¢ ZRM maja niewielkie pole
dziatania w postepowaniu przedszpitalnym,
nie mniej jednak najwazniejsza jest wiedza
1 doksztatcanie si¢ ratownikow

leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych dla ratownikéw medycznych
i dyspozytorow medycznych 6.Glownym
celem polityki zdrowotnej zapowiedziany
na lata 2019-2023 jest poprawa komfortu
zycia i leczenia pacjentow ze skazami

CHORY NA HEMOFILIE
LUB POKREWNA SKAZE KRWOTOCZNA
— LECZENIE RATUNKOWE

Stany naglace wynikajace z zaburzen hemostazy
u chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne:

Weryfikacja
rozpoznania skazy

Kazda zwioka (np. w celu wykonania badan
diagnostycznych) zwieksza ilos€ wynaczynionej
krwi i stanowi zagrozenie
dla zdrowia lub Zzycia chorego.

Karta chorego
na hemofilieiinne
wrodzone skazy
krwotoczne

PILNE

przewiezienie pacjenta
do najblizszego SOR

lub izby przyjec

CITO!
sprowadzenie

czynnika krzepniecia
z RCKiK albo z zapasu (depozytu)

najblizsze]

z
kliniki/oddziatu hematologii

medycznych. Poprzez fakt iz, szkolenia w
uprzednich latach byly pomijane, w
przysztosci (lata 2019-2023) Ministerstwo
Zdrowia  przewiduje  zorganizowanie
szkolen realizowane wspdlnie przez osrodki

16 Minister Zdrowia, Program Polityki Zdrowotnej,
Narodowy Program

wylewy krwi krwotok

uraz = > i
(zwlaszcza glowy), £ Ifrwawuenle do dna jamy ustnej
Kraotok sSréodczaszkowe > -
Leczenie ratunkowe
poza szpitalem

Jak najszybsze podanie czynnika

w odpowiedniej dawce

krwotok
z przewodu
pokarmowego

do przestrzeni
zaotrzewnowej

Kontakt telefoniczny
o faciarzlak
z najblizszego osrodka
leczacego cho

Podanie i
czynnika L
w odpowiedniej
dawce

Ryc. 8 Schemat postgpowania z pacjentem
chorym na hemofilie.

krwotocznymi Ministerstwo Zdrowia
stawia sobie za cel doszkalanie personelu
medycznego i podnoszenia jego wiedzy na

Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne, Okres
Realizacji 2019-2023, Zatqcznik nr 2 , str. 49



temat skaz krwotocznych dzigki czemu
wptynie to pozytywnie na poprawe jakosci
zycia 1 zdrowia pacjentow. Suma
wszystkich uczestnikow szkolen
przewidzianych  dla  ratownikéw i
dyspozytorow medycznych na
poszczegdlny rok wynosi 105 0sob.

8. Podsumowanie i wnioski

Wrodzone skazy krwotoczne F:]
niewatpliwie kazuistycznym przypadkiem
dla ZRM, nie mniej jednak nie zmienia to
faktu iz wiedza na temat rozpoznawania,
postepowania i leczenia tych pacjentow jest
bardzo wazng umiejetnoscig. Trzeba
pamigtac iz wszystkie wazne informacje na
temat postepowania z pacjentem z
hemofilia znajduja si¢ w ich prywatnych
ksigzeczkach leczenia domowego i kartach
chorego. Wiedza na temat posiadania przez
pacjentéw tych dokumentéw oraz wiedzy
na mozliwo$¢ gdy dany pacjent nie posiada
przy sobie stosownych dokumentdw jest
kluczowa poniewaz zwloka dziala na
niekorzys¢, pacjenta ktéra moze rokowac
na jego dalszy stan zdrowia. Wiedza i
doswiadczenie na temat rozpoznawania
cigzkich stanow w hemofilii jest znaczac
elementem w leczeniu pacjenta. Sam fakt
1z, Ministerstwo Zdrowia przewiduje
szkolenia na najblizsze lata dla roéznych
grup zawodowych narzuca istotnosc¢
aspektu jakim jest postgpowanie w
hemofilii. Szczegblnie jesli nadmienimy
fakt iz czgsto$¢ wystgpowania tej jednostki
chorobowej ma tendencje wzrostowg od
kilkunastu lat. Niewatpliwie dodatkowe
uprawnienia jakie weszty dla ZRM
zwigzane z mozliwoscig podawania przez
ratownikbw  medycznych  czynnikow
krzepnigcia z zasobow pacjenta sg stuszne i
sa  pewnego rodzaju mobilizacjag do
poglebiania przez ratownikow medycznych
wiedzy 1 samoksztalcenia si¢ z tego zakresu
oraz tego by jednostki pracy organizowaty
wiegcej szkolen dla podmiotéw leczniczych
nie tylko lekarzy ale ratownikéw i
dyspozytorow medycznych. Bez watpienia
wiedza na temat skaz krwotocznych, i zasad
w postepowaniach nagtych przyczynig si¢
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do tego, ze na miejscu zdarzenia pacjentom
chorym na hemofili¢ bedzie udzielana
skuteczna i adekwatna pomoc.
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Abstrakt:

The following work presents a diagram of
how to deal with a patient with a congenital
hemorrhagic diathesis. The treatment is
presented in the case of acute bleeding in
emergency medical teams. In addition, the
treatment and types of clotting factors that
can be given by medical emergency teams
are discussed.
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