
ZABURZENIA 
KRZEPNIĘCIA

PROBLEMY

dr n. med. Joanna Zdziarska
MAŁOPOLSKI OŚRODEK LECZENIA HEMOFILII
Klinika Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie

(Kierownik Kliniki: prof. dr hab. med. Tomasz Sacha)



SKAZY KRWOTOCZNE
objęte Narodowym Programem Leczenia Hemofilii

• Choroba von Willebranda  KONCENTRATY VW/VIII lub desmopresyna

• Hemofilia A  
• Hemofilia B                 KONCENTRATY 
• Niedobór cz. VII   CZYNNIKÓW
• Niedobór cz. XIII, X, VII+X  KRZEPNIĘCIA 
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• Hemofilia z inhibitorem  NovoSeven lub FEIBA
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• Niedobór cz. V 
• Niedobór cz. XI

• Zaburzenia fibrynogenu   KONCENTRAT FIBRYNOGENU

• Trombocytopatie    KONCENTRAT PŁYTEK lub desmopresyna

OSOCZE ŚWIEŻO MROŻONE



CHORY NA WRODZONĄ SKAZĘ KRWOTOCZNĄ
NAGŁA INTERWENCJA

• Uraz, krwotok
• Krwawienie śródczaszkowe
• Krwotok do przestrzeni zaotrzewnowej
• Krwotok z przewodu pokarmowego

• Operacja ze wskazań nagłych
• Choroby towarzyszące – zaostrzenia

• Ostre zespoły wieńcowe
• Udary mózgu
• Zakrzepica żylna

RÓWNIEŻ 
SAMOISTNE

SKAZA KRWOTOCZNA 
NIE CHRONI PRZED 

ZAKRZEPICĄ



POMOC DORAŹNA

STAŁY KONTAKT 
Z HEMATOLOGIEM 
(PROWADZĄCYM)

WERYFIKACJA 
ROZPOZNANIA

SPROWADZENIE 
CZYNNIKA

PODANIE 
CZYNNIKA

DODATKOWO POZA PROCEDURAMI WŁAŚCIWYMI DLA STANU / CHOROBY PACJENTA

NAJPIERW / RÓWNOLEGLE
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WERYFIKACJA 
ROZPOZNANIA

• Legitymacja chorego na skazę krwotoczną

• Karta postępowania

• Rejestr chorych w RCKiK

• Rejestr Ośrodka Leczenia Hemofilii





KARTA POSTĘPOWANIA

WYDAJE OŚRODEK 
LECZENIA HEMOFILII
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• Lek pacjenta (leczenie domowe zgodnIe z NPLH)

• Sprowadzenie czynnika z RCKiK 

• Depozyt czynnika

SPROWADZENIE 
CZYNNIKA
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PODANIE 
CZYNNIKA

• DAWKA POCZĄTKOWA

• KOLEJNE DAWKI

• Dotychczasowe leczenie?
• Kiedy ostatnia dawka czynnika?
    



PIERWSZA DAWKA 
(WSTĘPNE ZABEZPIECZENIE HEMOSTAZY)

• z legitymacji chorego na skazę krwotoczną

• z karty postępowania

• konsultacja telefoniczna z hematologiem (prowadzącym)

• ulotka koncentratu czynnika

• wytyczne leczenia skaz krwotocznych (www.hemostaza.edu.pl) 
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JEDNORAZOWE 
PRZEDAWKOWANIE 

CZYNNIKA JEST 
BEZPIECZNE

PODANIE 
ZBYT MAŁEJ DAWKI 
LUB ZBYT PÓŹNO 

WPŁYWA NA ROKOWANIE



OBAWY

Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do …..
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OBAWY

Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do …..

Niewyrównana skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do …..

Mannucci PM et al. How I treat age-related morbidities in elderly persons 
with hemophilia. Blood. 2009 Dec 17;114(26):5256-63. 

Chorych na hemofilię należy leczyć tak, jak ich rówieśników 
bez hemofilii, zapewniając odpowiednie leczenie 

substytucyjne, dostosowane do rodzaju procedury i 
stosowanych leków upośledzających hemostazę.                                         

-



LECZENIE ZAKRZEPICY ŻYLNEJ/TĘTNICZEJ 
U CHORYCH NA SKAZY KRWOTOCZNE

OGÓLNA ZASADA: optymalne leczenie + substytucja cz. krzepnięcia

HEPARYNA, ASPIRYNA, INNE LEKI P/PŁYTKOWE: 
możliwe stosowanie po uzgodnieniu z hematologiem

Zawał serca / OZW

Udar mózgu

Zakrzepica żylna

Zawilska K, Podolak-Dawidziak M. Therapeutic problems in elderly patients 
with hemophilia. PAMW 2012. 122 (11): 567-576



MONITOROWANIE LABORATORYJNE



MONITOROWANIE LABORATORYJNE
PO CO MONITORUJEMY?

POZIOM CZYNNIKA CZY 
HEMOSTATYCZNY?

CZY CZYNNIK NIE ZOSTAŁ 
PRZEDAWKOWANY?

CZY NIE POWSTAŁ 
INHIBITOR?



MONITOROWANIE AKTYWNOŚCI 
CZYNNIKA KRZEPNIĘCIA

• test w kierunku inhibitora przed 
operacją (planowo – raz na rok)

• pomiar aktywności cz. VIII/IX po 
dawce „nasycającej”

• codzienne oznaczenia aktywności 
cz. VIII/IX (przed poranną dawką 
czynnika)

• test Bethesda w razie podejrzenia 
inhibitora

• test w kierunku inhibitora po kilku 
tygodniach po epizodzie

POZIOM CZYNNIKA CZY 
HEMOSTATYCZNY?

CZY CZYNNIK NIE ZOSTAŁ 
PRZEDAWKOWANY?

CZY NIE POWSTAŁ 
INHIBITOR?



PROFILAKTYCZNE PODANIE CZYNNIKA
(MIMO BRAKU POTWIERDZENIA KRWAWIENIA)

• uraz głowy
• uraz brzucha
• uraz 

 

• DAWKA 
– uzupełnienie do 80-100% normy
– zależy od odstępu od ostatniej dawki (np. profilaktycznej)
– dawki podtrzymujące poziom czynnika! – odpowiednio długo, 

odpowiednie odstępy (do czasu wykluczenia aktywnego krwawienia)

 PODANIE CZYNNIKA PRZY BRAKU KRWAWIENIA 
NIE JEST BŁĘDEM



Dziękuję za uwagę!
jzdziarska@su.krakow.pl

Portal edukacyjny Grupy ds. 
Hemostazy PTHiT

Materiały edukacyjne
Przypadki kliniczne
Warsztaty on-line
Informacje o zjazdach

www.hemostaza.edu.pl


