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SKAZY KRWOTOCZNE

objete Narodowym Programem Leczenia Hemofilii

Choroba von Willebranda KONCENTRATY VW/VIII lub desmopresyna
Hemofilia A

Hemofilia B KONCENTRATY

Niedobor cz. VII CZYNNIKOW

Niedobor cz. XIll, X, VII+X KRZEPNIECIA



SKAZY KRWOTOCZNE

objete Narodowym Programem Leczenia Hemofilii

Choroba von Willebranda KONCENTRATY VW/VIII lub desmopresyna
Hemofilia A

Hemofilia B KONCENTRATY

Niedobor cz. VII CZYNNIKOW

Niedobor cz. Xlll, X, VII+X KRZEPNIECIA

Hemofilia z inhibitorem NovoSeven lub FEIBA



SKAZY KRWOTOCZNE

objete Narodowym Programem Leczenia Hemofilii

Choroba von Willebranda KONCENTRATY VW/VIII lub desmopresyna
Hemofilia A

Hemofilia B KONCENTRATY

Niedobor cz. VII CZYNNIKOW

Niedobor cz. Xlll, X, VII+X KRZEPNIECIA

Niedobor cz. V ) _ _

Niedobor cz. X| OSOCZE SWIEZO MROZONE

Zaburzenia fibrynogenu KONCENTRAT FIBRYNOGENU

Trombocytopatie KONCENTRAT PLYTEK lub desmopresyna



CHORY NA WRODZONA SKAZE KRWOTOCZNA
NAGLA INTERWENCJA

Uraz, krwotok
Krwawienie srodczaszkowe
Krwotok do przestrzeni zaotrzewnowej ROWNIEZ

Krwotok z przewodu pokarmowego SaMOISITINE
Operacja ze wskazan nagtych
Choroby towarzyszgce — zaostrzenia
Ostre zespoty wiencowe
SKAZA KRWOTOCZNA

Udary mozgu
NIE CHRONI PRZED

Zakrzepica zylna ZAKRZEPICA



POMOC DORAZNA

WERYFIKACJA

ROZPOZNANIA STALY KONTAKT
Z HEMATOLOGIEM
(PROWADZACYM)

SPROWADZENIE

CZYNNIKA
PODANIE

CZYNNIKA

DODATKOWO POZA PROCEDURAMI WEASCIWYMI DLA STANU / CHOROBY PACJENTA

NAJPIERW /| ROWNOLEGLE



POMOC DORAZNA

WERYFIKACJA
ROZPOZNANIA

« Legitymacja chorego na skaze krwotoczng
« Karta postepowania
* Rejestr chorych w RCKiK

» Rejestr Osrodka Leczenia Hemofilii



KRWAWIENIA ZAGRAZAJACE ZDROWIU W PRZYPADKU ZAGROZENIA ZYCIA

WYTYCZNE DLA ODDZIALU
W PRZYPADKU TYPOWYCH KRWAWIEN RATOWNICTWA MEDYCZNEGO

LUB ZYCIU: PACJENT POWINIEN NATYCHMIAST PACJENT POWINIEN OTRZYMAC LECZENIE

* W obrebie glowy oraz szyi OTRZYMAC LECZENIE: NAJLEPIEJ W CIAGU 30 MINUT: DOTYCZACE CHORYCH NA HEMOFILIE

* W obrebie klatki piersiowe], jamy brzusznej,  Hemefilia A: dozyine podanie koncentratu Hemofilia A: (posta¢ diezka/umiarkowana): | CHOROBE VON WILLEBRANDA
miednicy, kregostupa czynnika krzepniecia VIII. W przypadku cigzkiego koncentrat zynnika krzepnieaa VIl 20-30 . m /kg;

* Do mig$nia biodrowo-ledzwiowego krwawienia lub jego podejrzenia dawka: (postac fagodna, o ile chory odpowiada na

* Masywny krwotok z drég rodnych 40-50 j.m /kg. lesmopresyne): desmopresyna (DDAVF) 0.3 maghkg iv.
(np. u kobiet z choroba von Willebranda) Hemofilia B: dozylne podanie koncentratu Hemofilia B: (postac dezka/umiarkowana/ tt~o . '

* Kwiaki érodmiesniowe uciskajace ceynnika kizepniecia IX. W przypadku ciezkiego fagodna): koncentrat czynnika kizepieda X 40-60 j m/kg a]plerW CZy | llk
na naczynia krwionosne i nerwy krwawienia lub jego podejrzenia dawka: (UWAGA! w przypadku koncentratu nek’ombimmnego !

« Krwiaki w zwiazku ze ztamaniami 80-100 j.m/kg. cynnika [X dawkowanie nalezy zwiekszy¢; patrz ulotka o leku).

lub zwichnigciami Choroba von Willebranda: dozylne podanie Choroba von Willebranda: desmopresyna (DDAVP) K A RTA C H 0 R E G O

* Glebokie rany koncentratu czynnika VIl zawierajgcego czynnik 0,3 mag/kg i.v. u pagentéw odpowiadajgcych

von Willebranda. W przypadku ciezkiego

¢ Thidne do opanowania kwotoks krwawienia lub jego podejrzenia dawka:

w innych okolicach ciata
UMIARKOWANE LUB NIEWIELKIE (kofaktora ristocetyny).

na desmopresyne (typ 1, zasem typ 2); koncentrat zynnika

Vill zawierajacy czynnik von Willebranda 25-40 j.m /kg na hemofilie i inne

50 j.m./kg aktywnosci zynnika von Willebranda u pagentow nieodpowiadajgcych na desmopresyne wrodzone skazy krwotoczne

(typ 3, typ 2).

e Znosa Dla ratowania zycia jest konieczne e o e e

* W jamie ustnej (m.in. z dzigset) natychmlastowe podn|e5|en|e traneksamowy (Bxacyl) 2-4 g/d (u dziedi 20 mg/kg/d) Grupa Ss. Henllostazy. F}olski]ggq Tlowarzystwa
* W stawach = = w 2-3 dawkach podzielonych przez 1-7 dni ematologow i Transfuzjologéw
 Krwotozna miesigczka pOZIOmU czynnlka Vg osoczu (przedwwskazaniem jest krwiomoa).

"4 Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie

Jak najszyhciej skontaktuj sie z najblizszym osrodkiem leczenia chorych na hemofilie. |1\ Cztonek World Federation of Hemophilia

Pam i Qt aj Opdznienie w podaniu czynnika i podjeciu
. leczenia moze spowodowac zagrozenie

Najpierw CZymik! dla zycia lub pojawienie si¢ powaznych powikfan.

NIEZWEOCZNE PODANIE LEKU : ngFEI;lRI;AII APG(:\,%AZJU(J:!ZYNNIK'
powsFrzyma kr\.lvav.\lle.nle,‘zmlnlmallzlfj.e . * Jesli pacjent nie otrzymat koncentratu
powazne komplikacje i moze uratowac zyde. czynnika krzepniecia, nie moze by¢
JESLI KRWAWIENIE PRZEDLUZA SIE, poddany zabiegowi inwazyjnemu!
jest powazne lub zagraza zyciu, postepuj
zgodnie z podanymi zaleceniami. Skontaktuj

sie z osrodkiem leczenia chorych na hemofilie: * Nie wol dawat zspirvav i innch
ie wolno podawac aspiryny i innyc

Osrodek leczenia chorych na hemofilie: niesteroidowych lekow przeciwzapalnych!

® Nie wolno wykonywac zastrzykow
domig$niowych!

* Pacjent lub jego opiekun moze byc

Szpital Uniwersytecki w Krakowie L . ' .. . .
zrodiem waznych informacji o sposobie leczenia.

Poradnia Hematologiczna

ul. Jakubowskiego 2, 30-688 Krakéw Zapyta] Ich o typowy sposcb leczenla.
* Skontaktuj sie telefonicznie
Telefon (dzien): 12 400 33 08 z osrodkiem leczenia hemofilii. Okres| niezbedne
dziatania i plan postepowania w razie
Telefon (nog): 12 499 32 05 koniecznosci przewiezienia chorego do szpitala.

W ostrych stanach po podaniu czynnika zastosuj rutynowe leczenie.

Informacje o pacjencie: Zalecane leczenie:
W przypadku krwawien zagrazajgcych zyciu
Imie i nazwisko:
PESEL:
Diagnoza:

Poziom czynnika:

W przypadku krwawien fagodnych lub umiar-

kowanych

Odpowiedz na DDAVP: U nie U tak

Inhibitory: O nie Q tak

Data

Pieczatka
i podpis lekarza




KARTA POSTEPOWANIA

WYDAJE OSRODEK
LECZENIA HEMOFILII
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SZPITAL UNIWERSYTECKI
W KRAKOWIE

Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Kierownik Kliniki Hematologii: Poradnia Przykliniczna (rejestracja): (12) 400-33-00
prof. dr hab. med. Tomasz Sacha Poradnia Zaburzen Krzepniecia: (12) 400-33-08
30-688 Krakow; ul. Jakubowskiego 2 Sekretariat Oddzialu Klinicznego: (12) 400-32-00

tel/fax (12) 400-32-00
Krakéw 24.07.2024

KARTA POSTEPO WA
(termin waznosei kart @
Pacjent [N SN ~:=sEL 77D

Dgn: Hemofilia A, postac ciezka, bez inhibitora
Artropatia hemofilowa
Stan po aloplastyce lewego stawu skokowego z zespoleniem kosci strzalkowe) 29.09.2015
Stan po artrodezie lewego stawu skokowego 30.08.2023
Stan po skutecznym leczeniu przewleklego zapalenia watroby typu C (2002/2003)
Stan po przebytym ostrym zapaleniu watroby typu B
Kamica nerkowa, dgn. 2000
Nadcisnienie tetnicze

m.c. 79 kg

Obecnosc¢ inhibitora: brak
Stosowane leki: Prestarium. Zoloft. Romazic. Efferalgan Codeine.

Pacjent cierpi na wrodzona skaze krwotoczna: ciezka hemofilic A (aktywnoéé czynnika VIII < 1%. legitymacja
chorego w zalaczeniu). Nigdy nie stwierdzano inhibitora czynnika VIIL

W leczeniu 1 profilaktyce krwawien nalezy stosowaé koncgfitraty czynnika VIII._Pacjent jest objety leczeniem
domowym zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hem§filii. posiada w domu odpowiedni koncentrat 1 potrafi
go sobie samodzielnie poda¢ droga dozylna.
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Zalecenia: >

AKtualnie pacjent jest objety profilaktyka wtérna w dawece 2000 j czynnika VIII co drugi dzien zgodnie z
Narodowym Programem Leczenia Hemofilii.

W razie krwawienia do stawu. innego istotnego klinicznie krwawienia nalezy podaé jak najszybeie;
dodatkowo 3000 j czynnika VIIL dalsze dawk: w razie potrzeby 2000-3000 j co 12 godz. lub 3000 j co 24
godz.

W razie krwawienia zagrazajacego zdrowiu lub zyciu lub podejrzenia krwawienia wewnegtrznego: nalezy
poda¢ jak najszybeiej 4000 j czynnika VIIL a nastepnie pilnie skontaktowaé sie¢ z hematologiem w celu
ustalenia dalszego postepowania.

Pozostale zalecenia, inne informacje:>

Konieczna dalsza mtensywna rehabilitacja ukladu ruchu (terapia manualna).

W leczeniu niewielkich krwawien sluzéwkowych mozna stosowaé Exacyl 3 x 2 tbl. lub1.v. 3 x 1 g przez kilka
dni. Exacyl jest przeciwwskazany przy krwiomoczu 1 nieskuteczny przy wylewach dostawowych. Exacyl
mozna laczy¢ z czynnikiem VIIL

Badanie krwi w kierunku inhibitora czynnika VIII nalezy wykonywa¢ raz na rok. przed kazda operacja oraz
w razie zmniejszenia skutecznosei leczenia czynnikiem VIII

Wszystkie procedury inwazyjne. operacje. ekstrakeje zg¢ba wymagaja przygotowania hematologicznego.

Nie nalezy stosowac lekdéw o dzialaniu przeciwplytkowym (aspiryna 1 inne niesteroidowe leki przeciwzapalne.,
np. ibuprofen. ketoprofen — moga wywolaé lub nasili¢ krwawienia) — mozna np. paracetamol. paracetamol z
kodeina (Dafalgan Codeine). paracetamol z tramalem (Zaldiar). Nefopam

Nie nalezy podawaé zastrzykow domiesniowych bez oslony czynnika VIII z uwagi na ryzyko krwiakow.
Przed szczepieniem p/COVID nalezy podac 2000 j czynnika VIII (szczepienie najlepiej podac do 3 h po
czynniku).

Choroba ma charakter genetyczny. dziedziczy si¢ w sposob sprzezony z pleia. Wszystkie corki pacjenta beda
nosicielkami hemofilii. wszyscy synowie beda zdrowi. Wskazane oznaczenie aktywnosci czynnika VIII u
wszystkich potencjalnych 1 pewnych nosicielek w rodzinie (matka, siostry. coérki). poniewaz nosicielki
hemofilii niekiedy same cierpia na lagodna hemofilic.



Koncentrat czynnika VIII podaje sie dozylnie w bolusie. Koncentrat polaczony z woda do wstrzyknie¢ nalezy
delikatnie miesza¢ az do rozpuszezenia, po czym nabra¢ do strzykawki przez zalaczona igle z filtrem 1 od razu
poda¢. Nie wolno rozpuszczaé w soli fizjologiczne] ani podawac w kropléwee.

Niniejsza karta jest jednoczesnie zleceniem dozylnego podania koncentratu czynnika krzepniecia. Koncentrat
czynnika krzepniecia mozna podawa¢ w kazdej placowce shuzby zdrowia, w tym w POZ oraz SOR/IP, jak
réwniez w warunkach domowych (bez obecnosci lekarza).

Opdznienie podania koncentratu czvnnika Krzepniecia moze spowodowac znaczny uszczerbek na zdrowiu,
a nawet zagrozenie zvcia. W przypadku pierwszych objawow krwawienia (np. bolesnos¢, niewielki obrzek,
uczucie rozpierania stawu) lub urazow niosacych duze ryzyko krwawienia (urazy glowy, brzucha) nalezy
jak najszybciej poda¢ koncentrat czynnika Krzepniecia w odpowiedniej dawce, a dopiero potem rozpocza¢
niezb¢dne badania diagnostyczne.

Pacjent objety leczeniem domowym posiada przy sobie lub w domu odpowiedn: preparat. Nalezy go uzy¢ w
sytuacji krwawienia lub koniecznoscei podania dawki profilaktycznej. Jezeli pacjent nie posiada preparatu, nalezy
pilnie zamowi¢ go w Regionalnym Centrum Krwiodawstwa 1 Krwiolecznictwa (Krakow, ul. Rzeznicza 11, tel.
12-644-09-99) za posrednictwem systemu internetowego ,.Czymnik  na  Ratunek™  (https://csm-
swd.nfz.gov.pl/cnr/). Osrodek zamawiajacy nie placi za lek. jest on finansowany z budzetu Narodowego
Programu Leczenia Chorych na Hemofilie 1 Pokrewne Skazy Krwotoczne.



UWAGA: Warunkiem wystawienia zamowiema na produkty lecznicze przez lekarza z mnnego podmiotu leczniczego niz osrodek leczenia
chorych na hemofilie 1 pokrewne skazy krwotoczne do profilaktvki i leczenia domowego jest przedstawienie przez pacjenta karty
postepowamia,. z uwzglednieniem mformacy: w niej zawarte;.

Okazanie karty postepowania nie jest warunkiem uzyskania pomocy (zamowienia i podania czynnika Kkrzepmniecia) w razie
krwawienia ani w stanie naglym.

Zrédlo: Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne (program polityki
zdrowotnej Ministra Zdrowia)

Z powazaniem.

lekarz prowadzacy w osrodku leczenia hemofilii

dr n. med. Joanna Zdziarska

jzdziarska@su.krakow.pl

tel. 12-400-33-08 (w godzinach pracy)

tel. 12-400-32-05 (lekarz dyzurny Kliniki Hematologii)




OGOLNE ZASADY POSTEPOWANIA W CIEZKICH POSTACIACH
WRODZONYCH OSOCZOWYCH SKAZ KRWOTOCZNYCH:

nia. 1

3 (e sy (e i g Sy e
1C 20 KONIa Ktu z leksa rzcm S —

KSIAZECZKA LECZENIA DOMOWEGO
CHOREGO NAWRODZONA SKAZE KRWOTOCZNA




POMOC DORAZNA

SPROWADZENIE
CZYNNIKA

» Lek pacjenta (leczenie domowe zgodnle z NPLH)

« Sprowadzenie czynnika z RCKIiK

* Depozyt czynnika



POMOC DORAZNA

PODANIE
CZYNNIKA

J

. DAWKA POCZATKOWA

« KOLEJNE DAWKI

» Dotychczasowe leczenie?
« Kiedy ostatnia dawka czynnika?




PIERWSZA DAWKA
(WSTEPNE ZABEZPIECZENIE HEMOSTALZY)

z legitymacji chorego na skaze krwotoczng
Z karty postepowania
konsultacja telefoniczna z hematologiem (prowadzgcym)

ulotka koncentratu czynnika

wytyczne leczenia skaz krwotocznych (www.hemostaza.edu.pl)




POMOC DORAZNA

JEDNORAZOWE
PRZEDAWKOWANIE
CZYNNIKA JEST

BEZPIECZNE

PODANIE
ZBYT MALEJ DAWKI
LUB ZBYT POZNO
WPLYWA NA ROKOWANIE




OBAWY

Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do .....



OBAWY

Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do .....

Niewyrownana skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do .....



OBAWY

Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do .....

Niewyrownana skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do .....

Chorych na hemofilie nalezy leczy¢ tak, jak ich rowiesnikow
bez hemofilii, zapewniajgc odpowiednie leczenie
substytucyjne, dostosowane do rodzaju procedury |
stosowanych lekow uposledzajgcych hemostaze.

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



LECZENIE ZAKRZEPICY ZYLNEJ/TETNICZEJ
U CHORYCH NA SKAZY KRWOTOCZNE

Udar mozgu

Zawat serca / OZW

Zakrzepica zylna

OGOLNA ZASADA: optymalne leczenie + substytucja cz. krzepniecia

HEPARYNA, ASPIRYNA, INNE LEKI P/PLYTKOWE:
mozliwe stosowanie po uzgodnieniu z hematologiem

Zawilska K, Podolak-Dawidziak M. Therapeutic problems in elderly patients
with hemophilia. PAMW 2012. 122 (11): 5667-576



MONITOROWANIE LABORATORYJNE



MONITOROWANIE LABORATORYJNE
PO CO MONITORUJEMY?

?

POZIOM CZYNNIKA CZY
HEMOSTATYCZNY?

CZY CZYNNIK NIE ZOSTAL
PRZEDAWKOWANY?

CZY NIE POWSTAL
INHIBITOR?



MONITOROWANIE AKTYWNOSCI
CZYNNIKA KRZEPNIECIA

test w kierunku inhibitora przed
operacjg (planowo — raz na rok)

pomiar aktywnosci cz. VIII/IX po
dawce ,nasycajgcej’

codzienne oznaczenia aktywnosci
cz. VIII/IX (przed poranng dawka
czynnika)

test Bethesda w razie podejrzenia
inhibitora

test w kierunku inhibitora po kilku
tygodniach po epizodzie

POZIOM CZYNNIKA CZY
HEMOSTATYCZNY?

CZY CZYNNIK NIE ZOSTAL
PRZEDAWKOWANY?

CZY NIE POWSTAL
INHIBITOR?



PROFILAKTYCZNE PODANIE CZYNNIKA
(MIMO BRAKU POTWIERDZENIA KRWAWIENIA)

uraz gtowy
uraz brzucha
uraz

DAWKA

— uzupetienie do 80-100% normy
— zalezy od odstepu od ostatniej dawki (np. profilaktycznej)

— dawki podtrzymujgce poziom czynnika! — odpowiednio dtugo,
odpowiednie odstepy (do czasu wykluczenia aktywnego krwawienia)

PODANIE CZYNNIKA PRZY BRAKU KRWAWIENIA
NIE JEST BLEDEM



hemostaza.edu.pl

Wiedza zawsze
i wszedzie przy Tobie.

Portal edukacyjny Hemostaza.edu.pl skierowany jest do lekarzy
hematologéw oraz lekarzy w trakcie specjalizacji, lekarzy pierwszego
kontaktu majacych pod opieka chorych na zakrzepice, matoptytkowos¢ i skazy
krwotoczne, diagnostéw laboratoryjnych, chorych z zaburzeniami krzepnigcia
oraz ich opiekundéw.

Celem portalu jest przedstawienie problematyki leczenia zakrzepicy,
matoptytkowosci i skaz krwotocznych, stanu aktualnej wiedzy medycznej
w tym zakresie.

diagnostyka | pacjent | skazy krwotoczne | zakrzepica

Hemostaza.edu.pl jest oficjalnym portalem Grupy ds. Hemostazy Polskiego
Towarzystwa Hematologdéw i Transfuzjologow.

Portal edukacyjny Grupy ds.
Hemostazy PTHIT

Materiaty edukacyjne
Przypadki kliniczne
Warsztaty on-line
Informacje o zjazdach

www.hemostaza.edu.pl

Dziekuje za uwage!

jzdziarska@su.krakow.pl



