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KRWOTOK POLOZNICZY
PRZYCZYNY HEMATOLOGICZNE

Wrodzona skaza krwotoczna, np.
— Choroba von Willebranda
— Hemofilia
— Trombocytopatie

Nabyta skaza krwotoczna, np. CHOROBA VON WILLEBRANDA
— Matoptytkowosc¢

et e 1% POPULACJI OGOLNE.J!

23-59% wczesny PPH
20-25% pozny PPH
Krwiak pochwy/krocza

YV V V V

James AH et al. More than menorrhagia: a review of the obstetric and gynaecological
manifestations of bleeding disorders. Haemophilia. 2005 Jul;11(4):295-307.

Kouides PA et al. Gynaecological and obstetrical morbidity in women with type | von
Willebrand disease: results of a patient survey. Haemophilia. 2000 Nov;6(6):643-8.



W grupie kobiet z krwotocznymi miesigczkami....

W Known cause of
~50% menorrhagia identified by
the gynecologist

Subnormal vWF as
a cause of menorrhagia

~25%

O Platelet or fibrinolytic
disorder

[0 Remaining proportion of
~15% undiagnosed menorrhagia

Fig. 1. Possible distribution of underlying haemostatic disorders in
a patient referred to a haematologist from a gyneacologist after the
gynaecologist identifies underlying anatomic and hormonal causes.

Kouides PA et al. Menorrhagia from a haematologist's point of view. Part I: initial evaluation. Haemophilia. 2002
May;8(3):330-8.



KRWOTOCZNE MIESIACZKI

utrata > 80 ml krwi miesigczkowej w jednym cyklu
(norma: 30-40 ml)

[ Ocena pacjentki? } [ Ocena obiektywna? ]

WYWIAD:
Niedobor zelaza (stezenie ferrytyny!!)

Pictorial Blood Loss Assessment Chart

ToraL | MULTIPLYING

Day Dav1 | Day2 | Dav3 | Davd I Day5 | DaY6 | Day? | Dav8 | Day9 | Dav10 raLLiEs) EACTOR Row ToTaL
Przesigkanie podpaski/tamponu co godzine lub czesciej =2 i
(1] x5
Przesigkanie krwi przez odziez - x
X1
Obecnosc¢ skrzepow we krwi miesigczkowej
. . . . P . Small blood clots (= Dime) | | ﬂ
Miesigczka ogranicza codzienne aktywnosci Largo blood clots (= Quarter %
Menstrual accidents X5
0 o/ 0 0 . Total Score (Sum of rows)
Pacjentka kwalifikowana do leczenia chirurgicznego (w oo vee e ictor! iond scoring o ot
Assessment Chart: Al the end of your period ladulate a “Total L o s e
a .- . . a - Record the number of tampens and Scnlﬂ; by m:”\'s’lwpa ,Tﬁ k‘ll‘arl\"ir::‘?;ﬂla'ﬁllnts = frm
tym do histerektomii) z powodu obfitych miesigczek e D a0y e e how o = |
under the day next to the box obtain the final “Total Score™ e 1
representing the amount of bleeding T
noted each time you change your pads Example: =
or lampon (see example al right) Ms. Smith in the first day of her period, she used - !
- Record clots by indicating whether they 7 pads {5 lightly stained, 1 moderately and 1 N
are the size of a dime or a quarter coin heavy stained). She also used 1 —
in the small and in the large blood clol stained tampon and had 3 blood clots 1 small ‘Seall blood clots (= Dima) ]
row under the relevant day. and 2 large. She also had one incidence of Large biood clots (2 Quarter) 1]
. Record any incidences of flaoding figoring. Menstrual accidents. ]
(accidents) by placing 2 tally mark in the Total Score

menstrual accident row.



TORBIEL KRWOTOCZNA JAJNIKA

Krwawienie z peknietego pecherzyka jajnikowego
6,8% z 136 kobiet chorych na chorobe VW (Silwer J. 1973)

e N\

o Krwawienie do
Krwawienie do otrzewnej

pozostatosci

pecherzyka
(torbiel krwotoczna
jajnika ] _
RN Krwiak przestrzeni Bol w potowie cyklu
zaotrzewnowej (obecnos¢ wolnego
ptynu w miednicy)
49% z 81 chorych na WV
Kouides PA et al. 2000



ENDOMETRIOZA

 30% z 102 kobiet z chorobg VW podawato endometrioze w wywiadzie (w
porownaniu z 13% kobiet z grupy kontrolnej) kirtava A et al. 2003

CZESTOSC ENDOMIETRIOZY ZWIEKSZONA WSROD KOBIET CHORYCH
NA WRODZONE SKAZY KRWOTOCZNE

« Etiologia — wsteczne miesigczkowanie?
« Wieksza czestos¢ objawowych krwawien z pozamacicznych ognisk endometriozy
« Btedne diagnozy? (torbiel krwotoczna, krwawienia do otrzewnej)

James AH. More than menorrhagia: a review of the obstetric and gynaecological
manifestations of von Willebrand disease. Thromb Res. 2007;120 Suppl 1:S17-20



Pacjentka 32 lata, krwotoczne miesigczki od menarche

<

przewlekta niedokrwistosc¢
leczona okresowo Fe (Hb 11,2-12,3 g/dl)



Pacjentka 32 lata, krwotoczne miesigczki od menarche

<

przewlekta niedokrwistosc¢
leczona okresowo Fe (Hb 11,2-12,3 g/dl)

nawracajgce krwawienia z nosa (tamowane miejscowo)
poza tym bez skazy skornej / sluzéwkowej
nie przechodzita operacji / ekstrakcji zebow, nie byta w cigzy

APTT, PT, liczba ptytek, fiborynogen — w normie



Cigza: przebieg niepowiktany

podczas porodu s.n. nadmierne krwawienie:
Hb 6,8 g/dl — 2 | KKCz

Diagnostyka cito (hematolog):

« APTT i PT w/n, ptytki 250 000/mcl
« fibrynogen 4,8 g/l (n. 1,8-3,5)

« aktywnosc¢ cz. VIII, IX, XI w normie
 aktywnosc¢ cz. VW 65% (n. 50-150)

Exacyl 1000 mg i.v. co 6 h — krwawienie ustgpito, wypis w 5. dobie

Po 2 tyg. krwotok z drog rodnych, Hb 7,1 g/dl — KKCz, tyzeczkowanie



SKIEROWANIE DO PORADNI ZABURZEN KRZEPNIECIA

planowa diagnostyka po 3 miesigcach:

aktywnosc¢ czynnika VW 29% (n. 50-150) Choroba von
stezenie czynnika VW 43% (n. 50-150) Willebranda, typ 1
(tagodny)

aktywnosc czynnika VIII 62% (n. 50-150)



SKIEROWANIE DO PORADNI ZABURZEN KRZEPNIECIA

planowa diagnostyka po 3 miesigcach:

« aktywnos¢ czynnika VW 29% (n. 50-150) Choroba von
. stezenie czynnika VW 43% (n. 50-150) Willebranda, typ 1
(tagodny)

« aktywnosc¢ czynnika VIII 62% (n. 50-150)

Dziecko pacjentki: typ 1 choroby VW

Krwotoczne miesigczki: Exacyl 3 x 2 tbl, desmopresyna i.n.
— bez nawrotu niedokrwistosci, bez suplementacji zelaza

Zalecenia do drugiego porodu:
* desmopresynai.v.
« Exacyl w potogu



W czasie ostrego krwotoku rozpoznanie wielu
tagodnych wrodzonych skaz krwotocznych jest
niemozliwe!

» biatka ostrej fazy
*  Whptyw lekow
- Wpltyw FFP
« Brak czasu

PLANOWA DIAGNOSTYKA:

Choroba von Willebranda
tagodne hemofilie (A, B, C)
tagodne niedobory innych czynnikdw krzepniecia
Trombocytopatie
Zaburzenia fibrynogenu

WSZYSTKIE W/W STANY:
PRAWIDLOWE APTT, PT, PLT!



Pacjentka 32 lata,_krwotoczne miesigczki od menarche >

~

Cprzewlekta niedokrwisto$é>

leczona okresowo Fe (Hb 11,2-12,3 g/dl)

Cnawracajace krwawienia z nosa¥tamowane miejscowo)
poza tym bez skazy skornej / sluzéwkowej
nie przechodzita operacji / ekstrakcji zebow, nie byta w cigzy

APTT, PT, liczba brynogen — w normie



» Krwotoczne miesigczki

» Krwotok pofozniczy

» Torbiele krwotoczne jajnikow
>

Warto mie¢ na uwadze mozliwos¢ wrodzonej/nabytej skazy krwotocznej

Warto skierowac do Poradni Zaburzen Krzepniecia (lub diagnostyka cito)

Trzeba dgzy¢ do wykonania diagnostyki przez podaniem FFP

Nalezy odstgpi¢ pod podawania heparyn i NLPZ jezeli pacjentka krwawi




DYLEMAT

PLT/APTT/PT/fibr w normie + w wywiadzie krwotoczne miesigczKi

'
a A

bez innych krwawien sluzéwkowych,
operacja tarczycy bez powiktan, dwie
ekstrakcje zebow statych bez powiktan,
w rodzinie bez krwotokéw

WYWIAD UJEMNY

KWALIFIKACJA DO OPERACJI

\_ /




DYLEMAT

PLT/APTT/PT/fibr w normie + w wywiadzie krwotoczne miesigczKi

'
a A

bez innych krwawien sluzéwkowych,
operacja tarczycy bez powiktan, dwie
ekstrakcje zebow statych bez powiktan,
w rodzinie bez krwotokéw

WYWIAD UJEMNY

KWALIFIKACJA DO OPERACJI

\_ /

Cekstrakcji zeba krwawienie prze)

doby, tamponowane przez stomatologa

WYWIAD DODATNI

odroczenie zabiegu, konsultacja
hematologiczna

DIAGNOSTYKA W KIERUNKU SKAZY
KRWOTOCZNEJ

\_ /




DYLEMAT

APTT przedtuzone o kilka sekund, PT/PLT/fibr w normie

hd

bez krwawien na co dzien ani w rodzinie,
operacja migdatkdw bez powiktan,
niedawno ekstrakcja zeba statego bez
powikfan

WYWIAD UJEMNY

KWALIFIKACJA DO OPERACJI

\_ /




DYLEMAT

APTT przedtuzone o kilka sekund, PT/PLT/fibr w normie

hd

(ezkrwawieh na co dzien ani w rodzin}

operacja migdatkdw bez powiktan,
niedawno ekstrakcja zeba statego bez
powikfan

WYWIAD UJEMNY

KWALIFIKACJA DO OPERACJI

\_

@krwawier’] na co dzien, jedynie\

/ QGODNA HEMOFILIA C (FXI 35%)/

N

samoistne krwawienia z nosa, nie
przechodzita operacji ani ekstrakcji
zebow

u matki anemia z niedoboru zelaza,
krwotok po porodzie

WYWIAD PODEJRZANY

odroczenie zabiegu, konsultacja
hematologiczna

wynik diagnostyki: np.




DYLEMAT

APTT przedtuzone istotnie, PT/PLT/fibr w normie

@krwawieh na co dzien ani w rodzD

operacje bez powiktan, w wypisach z
hospitalizacji zawsze APTT przedtuzone

ANOMALIA HAGEMANA ?

(brak przeciwwskazan do operacji, nie
wymaga przygotowania do porodu)

\_ /




ANOMALIA HAGEMANA

niedobor cz. Xl Faza

- ~TF/Vlla indukoi
(czynnik kontaktu) | ! B
Izolowane enaza /L 1Xa < Xia €
przedtuzenie APTT gae ViR
(czasem APTT J' o Faza

0 PRGTRGM-‘-I_.‘ Xa I-‘--""-._I - e wzmocnienia
nieoznaczalny) BINAZA '_gaes Va %
brak objawow ¥
krwotocznych Protrombina == Trombina —
Fibrynogen == Wisknik e orowa

NIE WYMAGA LECZENIA
NIE WYMAGA KOREKCJI APTT PRZED OPERACJAMI
[ czestosc: 1,5-3% populacii ]




DYLEMAT

APTT przedtuzone istotnie, PT/PLT/fibr w normie

@krwaW|eh na co dzien ani w rOdZD @krwaw|eﬁ na co dzien ani w rodzb

operacje bez powikfan, w wypisach z operacje bez powiktan, w przesziosci
hospitalizacji zawsze APTT przedtuzone APTT W normie
ANOMALIA HAGEMANA ? ANTYKOAGULANT TOCZNIOWY ?

ZWIEKSZONE RYZYKO ZAKRZEPICY /
POWIKLAN CIAZY!

(brak przeciwwskazan do operacji, nie
wymaga przygotowania do porodu)

\_ N\ /




DYLEMAT

APTT przedtuzone istotnie, PT/PLT/fibr w normie

@krwawieh na co dzien ani w rodzD

operacje bez powiktan, w wypisach z
hospitalizacji zawsze APTT przedtuzone

ANOMALIA HAGEMANA ?

(brak przeciwwskazan do operacji, nie

wymaga przygotowania do porodu)

@krwawier’] na co dzien ani w rodzb

operacje bez powiktan, w przesztosci
APTT w normie

ANTYKOAGULANT TOCZNIOWY ?

ZWIEKSZONE RYZYKO ZAKRZEPICY /
POWIKLAN CIAZY!

NABYTA HEMOFILIA ?

(nawet jezeli pacjentka jeszcze bez cech
wzy krwotocznej) /




7

! NABYTA HEMOFILIA

nagfa, ciezka skaza krwotoczna u osoby
uprzednio zdrowej (czasem w przebiegu
innej choroby)

« autoprzeciwciata przeciw cz. VI
» b5-6 dekada zycia LUB okres cigzy i potogu




NABYTA HEMOFILIA

ciezka skaza krwotoczna

..... zbyt rzadko rozpoznawana
...... nieskutecznie leczona
...... co pigty chory umiera w ciggu kilku tygodni




NABYTA HEMOFILIA (AHA)
W CIAZY | POLOGU

Do 20% wszystkich przypadkow AHA

Czestos¢ w UK: 1 na 350 000 urodzen

Zwykle w pierwszej cigzy

Rozpoznanie jest zwykle stawiane w 3-180 dniu po porodzie (rejestry UKHCDO i ACH2)
Poczatek choroby? w czesci przypadkow przed porodem

Krwotoki potoznicze wczesne/pdzne, krwiaki podskorne, krwawienia sluzowkowe, do stawow, do
przestrzeni zaotrzewnowej (réwniez samoistne)

Franchini M, Mannucci PM. Acquired haemophilia A: A 2013 update. Thromb Haemost. 2013
Nemes L et al. Acquired haemophilia A and pregnancy/postpartum — a report from a European
Registry. Blood 2010

Tengborn L et al. Pregnancy-associated acquired haemophilia A: results from the European
Acquired Haemophilia (EACH2) registry. BJOG. 2012

Collins P et al. Acquired haemophilia A in the United Kingdom: a 2-year national surveillance
study by the United Kingdom Haemophilia Centre Doctors’ Organisation. Blood 2007

Knoebl P et al. Demographic and clinical data in acquired hemophilia A: results from the
European Acquired Haemophilia Registry (EACH2). J Thromb Haemost. 2012




C NAGLE, IZOLOWANE PRZEDt.UZENIE APTT
+

TYPOWY OBRAZ KLINICZNY

= WSTEPNE ROZPOZNANIE NABYTEJ HEMOFILII
ORAZ ROZWAZENIE LECZENIA
(jezeli pilna diagnostyka niemozliwa)

DODATKOWO NALEZY:
1.  UNIKAC OPERACJI / ZABIEGOW INWAZYJNYCH
2. ZABEZPIECZYC KREW DO OZNACZEN SPRZED LECZENIA




NABYTA HEMOFILIA
LECZENIE KRWAWIEN

Podstawg leczenia sg tzw[ preparaty ,omijajgce inhibitor” ]

1. koncentrat aktywowanych czynnikow zespotu protrombiny (aPCC)
2. rekombinowany aktywny czynnik VIl (rVila)
3. wieprzowy rekombinowany cz. VIII (jeszcze niedostepny w Polsce)

Dawkowanie:
1. FEIBA 50-100 j/kg co 8-12 h
2. NovoSeven 90 mcg/kg co 2-4 h

[ FFP, krioprecypitat, czynnik VIII - nieskuteczne J




NABYTA HEMOFILIA
LECZENIE KRWAWIEN

Podstawg leczenia sg tzw[ preparaty ,omijajgce inhibitor” ]

1. koncentrat aktywowanych czynnikg
2. rekombinowany aktywny czynnik \|  Finansowane w ramach

3. wieprzowy rekombinowany cz. Vi | eezeita |- Ematit

Narodowego Programu

wydawane nieodptatnie

Dawkowanie: przez RCKiK
1. FEIBA 50-100 j/kg co 8-12 h

2. NovoSeven 90 mcg/kg co 2-4 h

[ FFP, krioprecypitat, czynnik VIII - nieskuteczne J




NABYTA HEMOFILIA
LECZENIE ERADYKUJACE INHIBITOR

IMMUNOSUPRESJA SKUTECZNA
U WIEKSZOSCI PACJENTOW

-
v' prednizon 1 mg/kg

v’ prednizon z cyklofosfamidem (100-150 mg/d)
\.




NABYTA HEMOFILIA
PRZYCZYNA?

é w ok. 50% przypadkow idiopatyczna
é w pozostatych 50% przypadkoéw w przebiegu:

é nowotworow
é choréb z autoagresji
é cigzy i potogu

[ Poszukiwanie | leczenie choroby podstawowej! ]




DYLEMAT

e ciezarna przyjeta do porodu
* wyraznie znamienny wywiad krwotoczny
* Dbrak czasu na planowg diagnostyke

1. badania przesiewowe (by¢ moze skaza manifestujgca sie w badaniach

podstawowych?)
2. porozumienie z hematologiem / z laboratorium koagulologicznym, w miare
mozliwosci ocena w trybie cito: VWFRCo, VWFAg, FXI, (testy agregacji ptytek)

Odstgpienie od stosowania NLPZ przeciwbolowo oraz heparyn (c.c.)
Uwazna obserwacja w okresie okotoporodowym

B w

5. W razie krwawienia; ??



DYLEMAT

e ciezarna przyjeta do porodu
* wyraznie znamienny wywiad krwotoczny
* Dbrak czasu na planowg diagnostyke

Exacyl 1000 mg i.v. co 6-8 godzin

ew. + Cyclonamine 500 mg co 6-8 godzin

bez heparyn, NLPZ

DAZENIE DO ZIDENTYFIKOWANIA PRZYCZYNY KRWOTOKU:
* powtarzanie badan podstawowych

* powtdrzenie diagnostyki w kierunku choroby von Willebranda!
» diagnostyka rodziny (jezeli krwotoczna)?



DYLEMAT

e ciezarna przyjeta do porodu
* wyraznie znamienny wywiad krwotoczny
* Dbrak czasu na planowg diagnostyke

Empiryczne stosowanie FFP?

«  MOZE POMOC (niewiele): skazy osoczowe, defekty sktadnikéw uktadu fibrynolizy
* NIE POMAGA: skazy ptytkowe, skazy naczyniowe

* uniemozliwia diagnostyke skaz osoczowych

« zwieksza ryzyko zakrzepowe, generuje powiktania

* nie jest ,uniwersalnym” remedium korygujgcym skaze krwotoczng

* jest stosowane przy masywnych transfuzjach, przy DIC

podanie rVila?

* wskazanie pozarejestracyjne (rejestracyjne tylko w AHA, hemofilii z inhibitorem, wrodzonym
niedoborze cz. VII, trombastenii Glanzmanna)

+ stosowane w ratowaniu zycia, masywnym krwotoku, po wyczerpaniu innych metod

+ dawka ? wg. wytycznych 2016 (Nowacka i wsp.) 20-90 mcg/kg



CIEZARNA Z WRODZONA SKAZA
KRWOTOCZNA

choroba von Willebranda

hemofilia C

niedobor innych czynnikow krzepniecia
wrodzona trombocytopatia

nosicielka hemofilii A lub B



ROLA HEMATOLOGA

Porada przed planowang cigzg (+ genetyczna?

Cigza: konsultacja w razie krwawien, procedur inwazyjnych, planowanego stosowania

heparyny / aspiryny

Badania lab. w Ill trymestrze cigzy (FVIII,VWF)

ZALECENIA DO PORODU

Badanie noworodka

%S/pital Uniwersytecki w Krakowie
Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii
Ordyuator Oddzizly Klricans

Boof drhah med AleksandeE &
= Zapmia 17

kotmicki

Poradniz Peryklinicma: (1

Krakow 17.04.2013

WYNIK KONSULTACT

Pacjents [N P=sEr sco20: D

D Churnhu\.nn\\ﬂllhrund&n’pl (VWERCa 10%, YIVE:Ag 14%, FVII 24
Ciaza 2, poréd 2, tydzien

.. 66 kg przed ciaza, obsenie 82 kg

Pacjentka z typem | chorb Willsbranda znisk ks VW (bralk wrosta
w cinzy) - wymaga zabazpisczenia hematolosieznago do porodu. Pacjentia jest narazons na
rvzvko powiklad w trskeis porodu,jsk séwnisz wystapieni poZnego krwotoka poporodowego
w okresiz pologu. Nis ma prascivwskaze hematologieznych do porodu silemi natury, wybér
drogi porodu we wskazai polozmiczych

Pacjentcs wydano Hemale? VIII zewiersjacy czvnmik
VW) w ilodei 15 epakowas, zgosi siz do perodn z whasnym lekism. Hasmats P podaje siz
dozylnie v bolusie. Koncentrat polaczony z wods do wstrzyknisé nalezy delikatnis mieszad a3
m nsbraé do strrykawki prras zalsczona iske 2 filtram § od ramu podaé

s, p
e naleiv podawac w kroplowee.

ka zamawia sie w Inym RCKIK — sdyby praez Pacjentke
das: Ieks nis wystarcavla (Keakew, ul. Rzeimiczs 11, tel. 12-644-09-99), Pastwa sapital mie
placi za koncemtrat czymmika vem Willebranda, jest on finansowany ze srodkéw
Narodowego Programu Leczenia Hemofilii

Zalecenia do porodu maturalneso:

+ Przeciwwskazame pakhicie ledéwiows.

+ Proszz o podenie 3 opakowes Hasmate Ppread porodem, nastepie prosze o omaczenis

sktywmosci cz. VW i cz. VI w naiblizszy dzied soboszy sano (sieli nie badzie to

mozliwew ciagu max 24 godzin, proszz o podawanie 3 op. Hazmats P co 24 godziny,
douzy ¥ = proszzo 3 2o cols wetionia
dalszago dewkowania,
Zabezpizczenie hemstologiczne konisezne przez co najmniej 3-4 doi.
Prosss nis podawaé lekow preaciwbélowych z supy NLPZ (w tym Katonglu!) = uwasi
ns ich dzishnie przectwplyikows — mogs nasikd lub wywolsé krwawienic. Mozna

stosowaé Perfalean, Pyralging, Tramel { inne apioidy

Zalacenia do ciecia cesarskisgo:

+  Przsciwwskazane nskhucie lediwiowe.

. Fmsz:npndmhd opakowss Hasmate P ok. 30-60 minut prrad zsbisgism, dalszs davki
2 opskowania Hasmate P co 12 sodzin. Prosze o omsczenie sktywnoiei cz. VWicz.
VI w naflizezy drid. robocry cans — po uzyseania wymcaw prosze  kontait
telefonicany z2 mng w calu ustalenis dalszego dawkowania
Zabezpisczenis hemstolosiczns konisczns przez ok 7-10 dni,
Prosza nie podawaé lakéw presciwbélowych = srupy NLPZ (+w tym atonaly!) z uwasi
na ich dzialmie praeciwplytkowe — moga pasilié lub wywolaé krwawisnie. Mozna
stosowsé Parfalzan, Pyralsine, Tramsl i inns opinidy,

*  Prosze nis dewaé hepsryn

3 x 2 fbl. podac 3 op. Hasmate P, = nastepnie wykluczyé
akologiczne przyezvny kewawienia. Nis nalssv wvkonvwas procedur (w tvm
2 oslom P

Jatsli w pologn dojdzie do nadmizmmego krwawienia nalely w pizrwszs) kolsjnoiei zastosowad
2 thl, Cykonamine 3

d plei):

erunku krwawien

.powanie £
+" Obserwacja w
+ Po porodziz ozmsczemic (nsjlepisj z kewi plpv\\mm\l]) akiywnoici FVII osaz

sktyvmodeiiakiywmosci czynnila von Willsbranda g obsad 2 probéwki kewi na
Cytrvnian | dassseave Jo 3o upreadnim ssednimy tafonicrmvem do Prscovd
Hemostazy, ul, Skawinska §, dr Teresa Ianiec, tel. 4247999 wew. 208). Jezeli poréd
odbadzie sis w godzinach wisczomych, w nocy lub w waskend — bedzis konisczne
pobrenie krvi w najblizsay dzien roboczy reno.
Dhutsze uciéniscis misjsca podania witaminy K oraz misjscs szezepienia w pierwsza
dobiz
W razie krwawisnia u dziscka kentakt z hematologiem dzisciscym (Dr Denuts Bisirys =
USD w Krakowis-Prokocimiu, tal. 607-292-358)
Skisrowanie dziecks do dalszsj disgnostyki w oirodku referencyjnym (Poradnia
Hemstologiczns, ul. Wislicks 263, 30- 522 Krakév-Prokocim) w caln potwisrdzenia lub
swykluczenia choroby von Willsbranda - nawet v praypadku prawidiovwych wynikw
badss po porodzie konisczne bedzie powiészenie omsczenis po 5-6 me Zveia dziecks

W razis jalricklolwisk wafplivoici bardzo proszz o kontalt telefoniczny ze mna (tel. 502-353-
694)

Z powazaniem, Josnna Zdziarsks, tsl. 124247690, 502




SZPITAL UNIWERSYTECKI
W KRAKOWIE

Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Kierownik Klmiki Hematologi: Poradnia Przykliniczna (rejestracja): (12) 424-76-32
prof. dr hab. n. med. Tomasz Sacha Poradma Zaburzen Krzepmecia: (12) 424-76-90
31-501 Erakéw, ul. Kopemika 17 Sekretaniat Oddziatu Klimcznego: (12) 424-76-33

tel/fax (12) 424-74-26
Krakéw 17.09.2020

WYNIK KONSULTACII

Pacjentka ESEL 8

adres:

Dgn: Choroba von Willebranda, typ 1 (vWF:RCo 34%, VWFAg 45%, FVIII 47%) D68.0
Cigza 3, pordd 2, tydzien 37

m.c. 77 kg (przed cigza 65 kg)

Pacjentka z typem lagodnym choroby von Willebranda, w czasie cigzy doszlo do fizjologicznego
wzrostu aktywnosei czynnika VW (do 103%). Ponizej zalecenia do porodu. Wybér drogi porodu
wg wskazan polozmczych. Nie ma przeciwwskazan do znieczulenia podpajgczynéowkowego/
nadtwardowkowego (z uwagi na fakt, ze aktywnosé cz. VW wzrosta > 100%).

Prosze nie podawaé lekoéw przeciwbdlowych z grupy niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych
(w tym Ketonalu!) z uwagi na ich dzialanie przeciwplytkowe — mogg nasili¢ lub wywolaé
krwawienie. Mozna stosowaé Perfalgan, Pyralgine, Tramal 1 inne opioidy.

Zalecenia do porodu sitami natury:

s Obserwacja w kierunku krwawienia, w razie nadmiernego krwawienia wlgczenie Exacylu
1000 mg 1.v. co 6-8 godzin

Zalecenia do ciecia cesarskiego:
s Ok. 2 godz. przed cigciem prosze o podanie 1000 mg i.v. Exacylu
* Kolejne dawki Exacylu: 1000 mg co 8 godzin do 3 doby po cieciu
# Prosze nie dawaé heparyn drobnoczasteczkowych.



W okresie pologu moze dochodzi¢c do nadmiemnych krwawien (jest to typowe dla kobiet z

wrodzonymi zaburzeniami kizepniecia) — wowczas nalezy wykluczyC przyczyny miejscowe
krwawienia, zastosowac Exacyl 3 x 2 tbl 1 Cyclonamine 500 mg 3 x 1 tbl.

Postepowanie z noworodkiem (niezaleznie od plci):

Obserwacja w kierunku krwawien, wykonanie USG glowki

Po porodzie oznaczenie (najlepiej z krwi pepowinowej) aktywnosci FVIII oraz
aktywnosci 1 poziomu czynnika von Willebranda (prosze pobra¢ 2 probowki krwi na
cytrynian 1 dostarczy¢ je po uprzednim uzgodnieniu telefonicznym do Pracowni
Hemostazy, ul. Kopernika 17, poziom 0. budynek Kliniki Hematologii. dr Teresa Iwaniec.
tel. 12-424-77-51). Jezeli porod odbedzie si¢ w godzinach wieczornych. w nocy lub w
weekend — bedzie konieczne pobranie krwi w najblizszy dzien roboczy rano.

Dluzsze ucisniecie miejsca podania witaminy K oraz miejsca szczepienia W pIerwsze]
dobie

W razie krwawienia u dziecka kontakt z hematologiem dzieciecym

Skierowanie dziecka do dalszej diagnostyki w osrodku referencyjnym (Poradnia
Hematologiczna, ul. Wielicka 265, 30- 522 Krakow-Prokocim) w celu potwierdzenia lub
wykluczenia choroby von Willebranda — nawet w przypadku prawidlowych wynikow
badan po porodzie konieczne bedzie powtorzenie oznaczenia po > 6 mc zycia dziecka.

Z powazaniem, Joanna Zdziarska. tel. 124247690, 502353694



BADANIE NOWORODKA

oznaczenie aktywnosci czynnika z krwi pepowinowej lub krwi zylnej

ciezka skaza tagodna skaza

krwotoczna krwotoczna

wynik CITO (w tym wynik w ciggu
samym dniu) kilku dni
wynik jest wynik moze nie da¢ odpowiedzi
rozstrzygajacy AN E)

*cz. VIII i VW podwyzszone

* pozostate czynniki obnizone

POWTORNE BADANIA PO 3-6
MIESIACACH ZYCIA




NOWORODEK ZE SKAZA
KRWOTOCZNA

ciezka hemofilia:

« obserwacja w kierunku krwawien, USG gtowki

* szczepienia podskornie zamiast domiesniowo

« witamina K doustnie

« zabezpieczenie rekombinowanego czynnika krzepniecia
« kontakt z osrodkiem prowadzgcym program profilaktyczny

lagodne skazy krwotoczne:

* obserwacja w kierunku krwawien

* postepowanie standardowe

« dluzsze ucisniecie miejsc szczepien



i

SZPITAL UNIWERSYTECKI
W KRAKOWIE

Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Kierownik Kliniki Hematologii: Poradnia Przykliniczna (rejestracja): (12) 424-76-32
prof. dr hab. n. med. Tomasz Sacha Poradnia Zaburzen Krzepniecia: (12) 424-76-90
31-501 Krakow, ul. Kopemika 17 Sekretariat Oddzialu Klinicznego: (12) 424-76-33

tel/fax (12) 424-74-26
Krakow 22.07.2021

WYNIK KONSULTACII

Pacjentka ESEL 9
adres:
Dgn: Graniczna aktywnosé czynnika von Willebranda (VWFRCo 45%) D68.2

me. 71 kg

W planie punkeja jajnika. Nie ma przeciwwskazan hematologicznych do zabiegu pod
warunkiem odpowiedniego zabezpieczenia preparatami desmopresyny:

v Przed zabiegiem nalezy podaé¢ Minirin i.v. 4 amp. a 4 meg = 16 meg (w 100-250 ml soli
fizjologicznej, wlew trwajacy ok. 30-40 min) — lek moze zostaé podany w tut. poradni.
Zabieg nalezy wykona¢ miedzy 1 h a 4 h po zakonczeniu wlewn.

v" Dodatkowo Exacyl 3 x 2 tbl od dmia zabiegu przez 3 dni

v" Nie nalezy stosowaé lekéw o dzialaniu przectwplytkowym (aspiryna i inne NLPZ, np.
ibuprofen, ketoprofen — moga wywolaé lub nasili¢ krwawienia) — mozna np. paracetamol,
paracetamol z kodeina (Dafalgan Codeine), paracetamol z tramadolem (Zaldiar),
Nefopam

v" Prosze nie stosowaé heparyn ani innych lekow przeciwkrzepliwych (w razie wskazan —
proze o kontakt telefoniczny w celu uzgodnienia dawki)

Z powazaniem, Joanna Zdziarska, tel. 124247690, 502353694
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SZPITAL UNIWERSYTECKI

W KRAKOWIE

Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Kierownik Kliniki Hematologi: Poradma Przykliniczna (rejestracya): (12) 424-76-32
prof. dr hab. n. med. Tomasz Sacha Poradma Zaburzen Krzepmiecia: (12) 424-76-90
31-501 Krakow, ul. Kopermika 17 Sekretaniat Oddziatu Klinicznego: (12) 424-76-33
tel/fax (12) 424-74-26

Krakow 20.08.2020

WYNIK KONSULTACII

Pacjentka PESEL 8
adres:
Dgn: Wrodzony niedobor czynnika VII krzepniecia (5%) D68.2

m.c. 75 kg

Zalecenia do planowanej operacji ginekologicznej (obnizenie narzadu rodnego):

¢ Blokada centralna przeciwwskazana (koniecznie znieczulenie ogolne)

e Exacyl 1000 mg 1.v. 2-4 h przed operacja. nastepnie 1000 mg co 8 godzin (1.v. lub p.o.)
do 10 doby po operacii.

e Okolo 15-30 min przed zabiegiem prosze o podanie 2 mg NovoSeven, dalsze dawki 1 mg
co 6 godzin w dobie operacji, nastepnie 1 mg co 8 godzin przez 7 dni.

e Pacjentke mozna wypisa¢c do domu z zalozonym wenflonem — jest przeszkolona w
zakresie podawania czynnika VII w domu oraz w zakresie pielegnac): wkhucia.

e Przeciwbolowo prosze stosowaé inne preparaty niz niesteroidowe leki przeciwzapalne - z
uwagi na ich dzialanie uposledzajace hemostaze (moina podawaé np. paracetamol.
paracetamol z kodeina, dowolne opioidy).

e Prosze nie stosowaé heparyn.




Pacjentka zglosi sie do zabiegu z wlasnym lekiem. Gdyby dostarczona ilos¢ nie wystarczyla -
NovoSeven zamawia si¢ W regionalnym RCKiK (Krakow, ul. Rzeznicza 11, tel. 12-644-09-99)
za posrednictwem systemu internetowego Czynnik na Ratunek™
(https://esm-swd.nfz. gov.pl/cnr/). Osrodek zamawiajacy (SOR, POZ, szpital) nie placi za lek,

jest on finansowany w ramach odrebnego programu Ministerstwa Zdrowia. Lek podaje sie
dozylnie w bolusie. Koncentrat polaczony z woda do wstrzykmieé nalezy delikatnie mmeszac az
do rozpuszezenia, po czym nabraé do strzykawki przez zalaczona igle z filtrem 1 od razu podaé.
Nie wolno podawac w kroplowce.

Z powazaniem. Joanna Zdziarska, tel. 124247690, 502353694



- Portal edukacyjny
/B Grupy ds. Hemostazy PTHIT

Materiaty edukacyjne
Przypadki kliniczne
Warsztaty on-line
Informacje o konferencjach

hemostaza.edu.pl

Wiedza zawsze
i wszedzie przy Tobie.

przedstawienie problematyki leczenia zakrzepicy,
az krwotocznych, stanu aktualnej wiedzy medycznej

www.hemostaza.edu.pl

Dzi¢kuje¢ za uwage!
Joannaz@patio.strefa.pl
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