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PODEJRZENIE SKAZY KRWOTOCZNEJ

U KOGO?

« Jak zebra¢ wywiad?

« Jakie badania wykonac?

» Kogo skierowac do poradni zaburzen krzepniecia?



WYKRYCIE SKAZY KRWOTOCZNEJ PRZED PLANOWA
OPERACJA /| PROCEDURA INWAZYJNA / CIAZA:

« Pozwala unikng¢ powiktan krwotocznych (infekcyjnych, przedtuzonego gojenia,
gorszego wyniku operacji, koniecznoSci reoperacji, przedtuzonej hospitalizacji,

e Tansze niz leczenie krwotoku

« Pozwala ustalic zabezpieczenie hematologiczne, monitorowanie
laboratoryjne, kontakt z hematologiem




WYKRYCIE SKAZY KRWOTOCZNEJ PRZED PLANOWA
OPERACJA /| PROCEDURA INWAZYJNA / CIAZA:

Jest ZNACZNIE LATWIEJSZE NIZ PO (wptyw: stanu ostrej fazy, infekgiji,
cigzy, przetoczonych preparatow, podanych lekow) .




WYKR

jest zagrozeniem zycia

OWA

d




PODEJRZENIE SKAZY
KRWOTOCZNEJ

ZNAMIENNY
WYWIAD KRWOTOCZNY




WYWIAD KRWOTOCZNY

skaza skorna

krwawienia sluzéwkowe
— nos, dzigsta, jama ustna
— przewod pokarmowy, drogi moczowe
— dokfadna ocena miesigczek (czas trwania, anemizacja)

EKSTRAKCJE ZEBOW

OPERACJE | PROCEDURY INWAZYJNE

PORODY:

anemia w wywiadzie

WYWIAD RODZINNY (krwawienia / rozpoznana skaza)

stosowane leki, infekcje, choroby przewlekte (np. nerek, watroby, kolagenozy),
dieta

IZOLOWANY OBJAW KRWOTOCZNY —:przyczyna miejscowa?

WYWIAD ZNAMIENNY
(= 2 lokalizacje, brak przyczyn miejscowych, dodatni Bleeding Score)




SKALA / WSKAZNIK KRWAWIEN

Rodeghiero F et al; ISTH/SSC joint VWF and Perinatal/Pediatric Hemostasis
Subcommittees Working Group. ISTH/SSC bleeding assessment tool: a
standardized questionnaire and a proposal for a new bleeding score for inherited

~bleeding disorders. J Thromb Haemost. 2010 Sep;8(9):2063-5.

] SKAZY ] MATOL0GICINY } TRANSFUZJOLOGIA

KRWOTOCZNE DIAGNOSTYKA

STRONA GEOWNA  EDUKACJA

SKALA KRWAWIEN

SKALA KRWAWIEN ORAZ KWESTIONARIUSZ OCENY KRWAWIEN

www.chorobykrwi.pl

SKALA KRWAWIEN ORAZ KWESTIONARIUSZ OCENY KRWAWIEN



WSKAZNIK KRWAWIEN (BLEEDING SCORE)

Kazdemu objawowi wymienionemu w kwestionariuszu nalezy przyporzadkowaé stopien nasilenia
od 0 do 3. Suma uzyskanych stopni stanowi wskaznik krwawien. Do obliczenia wskaznika
bierzemy pod uwage najpowazniejszy epizod kazdego krwawienia.

Krwawienia z nosa | 0= brak lub nieistotne 2 = tamponada, kauteryzacja
' 1 = obecne ! : 3 = przetoczenie krwi, terapia
L Sk S substytucyjna |
Skaza skdrna . 0 = brak lub nieistotne |2 = krwiaki !
iy 1 = wybroczyny lub siniaki 3 = porada lekarza
Krwawienia z niewielkich ran | 0 = brak lub nieistotne 2 = interwencja medyczna
- | 1 = obecne (1-5 epizodow w 3 = chirurgiczne zatamowanie
ciggu roku) krwawienia/przetoczenie krwi
Krwawienia w obrebie jamy | 0 = brak lub nieistotne - | 2 = interwencja medyczna
ustnej S 1 =obecne il 3 = chirurgiczne zatamowanie

krwawienia/przetoczenie krwi

Krwawienia z przewodu | 0 = brak lub nieistotne : 2 = interwencja medyczna
pokarmowego 1 = obecne : 3 = chirurgiczne zatamowanie
it it <iits krwawienia/przetoczenie krwi




Krwotok polozniczy

0 = brak lub nieistotny
1 = obecny, preparaty zelaza

2 = przetoczenie krwi,
tyzeczkowanie jamy macicy,
zalozenie szwoOw

3 = usunig¢cie macicy

Krwawienia do miesni lub
stawow

0 = brak lub nieistotne
1 = obecne

2 = interwencja medyczna
3 = przetoczenie krwi, zabieg
chirurgiczny

Krwawienie po ekstrakcji
z¢ba (najpowazniejszy epizod)

0 = brak lub nieistotne
1 = obecne

2 = zeszycie z¢bodotu lub
tamponada
3 = przetoczenie krwi

Krwawienie po operacji
(najpowazniejszy epizod)

0 = brak lub nieistotne
1 = obecne

2 = zalozenie szwow:lub
ponowna operacja
3 = przetoczenie krwi

Krwotoczne miesiaczki

0 = brak lub nieistotne
1 = obecne

2 = porada lekarza, doustne
tabletki antykoncepcyjne,
preparaty zelaza

3 = przetoczenie krwi, usunigcie
macicy, tyzeczkowanie jamy
macicy, terapia substytucyjna

Having at least three hemorrhagic symptoms or a bleeding score of 3 in males and 5 in
females was very specific (98.6%) for the bleeding history of type 1VWD, although less

sensitive (69.1%).




OCENA KRWAWIEN — WSKAOWKI
(PRZYKLADY)

KRWAWIENIA Z NOSA — kazde krwawienie, zwlaszcza poza okresem pokwitania, ktore nie moze
zostac€ opanowane przez samego pacjenta lub trwa diuzej niz 5 minut lub wymaga zaopatrzenia
medycznego. Szczegolnie czeste i uporczywe krwawienia, ktore nie spetniajg powyzszych
kryteridw, rowniez nalezy uznac za objaw istotny, o ile wystepujg czesciej niz raz w tygodniu

KRWIAKI/ PODBIEGNIECIA KRWAWE - kazde podbiegniecie krwawe lub krwiak o srednicy
powyzej 3 cm lub takie, ktore zostato uznane przez lekarza za niewspotmierne do urazu, ktory je
wywotat

EKSTRAKCJE ZEBOW - kazde krwawienie pojawiajgce sie po opuszczeniu gabinetu
stomatologicznego lub przedtuzajgce sie podczas zabiegu i powodujgce wydtuzenie czasu jego
trwania

KRWAWIENIA Z RAN POOPERACYJNYCH — kazde krwawienie uznane za nadmierne przez
chirurga, krwawienie opozniajgce wypis ze szpitala albo wymagajgce leczenia wspomagajgcego



~ Jaka skaza krwotoczna?

skaza wrodzona?:

— OSOCZOWA :

— OSOCZOWO-PLYTKOWA
— PLYTKOWA |
— NACZYNIOWA

skaza nabyta?

— OSOCZOWA
— PLYTKOWA : : Erik von Willebrand
— NACZYNIOWA - 1926 1. (Finlandia).

— MIESZANA



PRZYPADEK 1

Kobieta 45 |.

Krwotoczne miesigczki od 3 lat, anemia z niedoboru zelaza (Hb 7,5-10 g/dl)
Wczesniej miesigczki skgpe, morfologia w badaniach okresowych w normie
Bez skazy skornej, krwawien z nosa/dzigset, operaciji nie przechodzita
Ekstrakcje zebow 1 x 10 lat temu i 1 x miesigc temu — bez powiktan



PRZYPADEK 1

Kobieta 45 |.

Krwotoczne miesigczki od 3 lat, anemia z niedoboru zelaza (Hb 7,5-10 g/dl)
Wczesniej miesigczki skgpe, morfologia w badaniach okresowych w normie
Bez skazy skornej, krwawien z nosa/dzigset, operacji nie przechodzita
Ekstrakcje zebow 1 x 10 lat temu i 1 x miesigc temu — bez powikian

z WRODZONA SKAZA — NIE o

NABYTA SKAZA — NIE

PRZYCZYNA MIEJSCOWA
\WSKAZANE POSZERZENIE DGN GINEKj




PRZYPADEK 2

Chtopiec 4 I. — przed planowanym usunieciem migdatkow
Wzmozone siniaczenie po urazach (nieznacznie)

Bez krwawien sluzowkowych, krwawien z ran itp.

Okres poporodowy bez powiktan, szczepienia — bez powiktan
Operaciji, ekstrakcji zebow nie przechodzit



PRZYPADEK 2

Chtopiec 4 I. — przed planowanym usunieciem migdatkow
Wzmozone siniaczenie po urazach (nieznacznie)

Bez krwawien sluzowkowych, krwawien z ran itp.

Okres poporodowy bez powiktan, szczepienia — bez powiktan
Operaciji, ekstrakcji zebow nie przechodzit

W rodzinie u matki krwotoczne miesigczki od menarche (okresowo anemia, leczona
zelazem), po usunieciu zeba statego krwawienie przez 3 doby, wymagajgce
interwencji (zeszycia zebodotu), porod bez powiktan, operaciji nie przechodzita

U siostry (11 lat) niewielkie krwawienia z nosa okresowo, nie miesigczkuje, nie
przechodzita operacji



PRZYPADEK 2

Chtopiec 4 I. — przed planowanym usunieciem migdatkow
Wzmozone siniaczenie po urazach (nieznacznie)

Bez krwawien sluzowkowych, krwawien z ran itp.

Okres poporodowy bez powiktan, szczepienia — bez powiktan
Operaciji, ekstrakcji zebow nie przechodzit

W rodzinie u matki krwotoczne miesigczki od menarche (okresowo anemia, leczona
zelazem), po usunieciu zeba statego krwawienie przez 3 doby, wymagajgce
interwencji (zeszycia zebodotu), porod bez powiktan, operaciji nie przechodzita

U siostry (11 lat) niewielkie krwawienia z nosa okresowo, nie miesigczkuje, nie
przechodzita operacji : ' 1

WRODZONA SKAZA? — MOZLIWA W RODZINIE )

WSKAZANA DIAGNOSTYKA MATKI,
W RAZIE STWIERDZENIA SKAZY ROWNIEZ DZIECI

g




PRZYPADEK 3

Mezczyzna 68 |.
Od 3 miesiecy skaza skorna (rozlegte podbiegniecia krwawe po niewielkich urazach)
Tydzien temu silne krwawienie z nosa (SOR, tamponada przednia)

Liczne ekstrakcje zebow bez powiktan (ostatnia 15 lat temu), operacja
laryngologiczna zatok w mtodosci bez powiktan, bez krwawien z nosa w przesziosci

W rodzinie u brata matoptytkowos¢ (po chemioterapii), wywiad w-kierunku krwawien
W rodzinie ujemny



PRZYPADEK 3
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. WRODZONA SKAZA — NIE =

NABYTA SKAZA — MOZLIWA

WSKAZANA DIAGNOSTYKA
U -




PODEJRZENIE SKAZY KRWOTOCZNEJ

2=2

 NIEPRAWIDLOWE BADANIA |
PRZESIEWOWE UKLADU HEMOSTAZY

e - —

Badania przesiewowe ukiadu hemostazy:

Liczba ptytek krwi
APTT
PT (INR)
Fibrynogen, TT




WARTOSC BADAN PRZESIEWOWYCH?

[ ]

* np. choroba von Willebranda (typ 1, 2)
 fagodne hemofilie A, B, C
« skazy naczyniowe
 zaburzenia fibrynolizy
» niedobdr cz. Xl krzepniecia

« anomalia Hagemana (T APTT)
» antykoagulant tocznia (T APTT)
« matoptytkowosc rzekoma

(decydujace znaczenie — wywiad krwotoczny)




¥ zcytrynianem lub heparyna

- 0 MALOPLYTKOWOSC RZEKOMA \W
+  (PSEUDOTROMBOCYTOPENIA) |

. v artefakt Iaboratoryjny, nlelstotna k||n|czn|e
aglutynaCJa ptytek in vitro w obecnosci EDTA

v ok.0,2% zdrowych 0s6b (przeC|WC|a’fa p/epitopom b’fony p’rytek
aktywne w wyniku obmzenla stezenia Ca?* w osoczu)

=l mfekCJe leki

AN

' ROZPOZNANIE

v w morfologii z EDTA iplt (nawet
Z€ero)

liczba plytek prawidtowa
v w rozmazie krwi obwodowej
ag regaty piytkowe




ANOMALIA HAGEMANA

« niedobor cz. XII | _TENIIa Faza

indukcji
(czynnik kontaktu) | }
 + izolowane przedtuzenie = Evaza (| B Tya i
- APTT (czasem ' ¥ o . Faza
nieoznaczalny) PROTROM- <> Xa . &'l wzmocnienia
BINAZA '-.__III_EEH Uaﬂ
« brak objaw6w 3
krwotocznych Pratrombin ==p- Trombina —
v .
' Fibrynogen == WiSknik e orowa
NIE WYMAGA LECZENIA

NIE WYMAGA KOREKCIIAPTT PRZED OPERACJAMI
[ czestosc: 1,5-3% populacj ]




NABYTA HEI\/IOFILIA

nagia c:ezka Skaza krwotoczna u osoby :
uprzednlo zdrowej (czasem w przeb|egu
innej choroby)

« autoprzeciwciata préec:w CZ. VIII .
« 5-6 dekada zycia LUB okres potogu



\_

+ prawidtowy PT, liczba ptytek, fiorynogen, TT
PODEJRZENIE NABYTEJ HEMOFILII

fnaq’fe, izolowane przedtuzenie aPTT (zwykle 2-3 x)\

J

rozlegte, samoistne krwiaki podskorne
obfite krwawienia sluzéwkowe (drogi rodne, p. pok.)
masywne krwawienia z ran operacyjnych

krwawienia do tkanek miekkich

moxpedAzid
9% 08 <




& NAGLE, IZOLOWANE PRZEDLUZENIE APTT B
+

TYPOWY OBRAZ KLINICZNY

= WSTEPNE ROZPOZNANIE NABY TEJ HEMOEF|LI
ORAZ ROZWAZENIE LECZENIA
(jezeli pilna diagnostyka niemozliwa = cz. VIlI, test Bethesda) |

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

( :
LECZENIE KRWAWIEN.:

NovoSeven 90 mcg/kg co 2-4 h lub FEIBA 50-100 j/kg co 8-12 h
FFEP, CEPAG, czynnik VIII - NIESKUTECZNE

~

=
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PORADNIA ZABURZEN KRZEPNIECIA

PACJENT SKIEROWANY Z PODEJRZENIEM SKAZY KRWOTOCZNEJ

Ocena wywiadu krwotocznego
Powtorzenie badan podstawowych, jezeli nieprawidtowe

Dodatkowe wskazowki z wywiadu:
— Zakrzepica?
— Poronienia?
— Zaburzone gojenie ran?
— Krwawienia z kikuta pepowiny?

Badania aktywnosci odp. czynnikow krzepniecia (APTT? PT? TT?)
Choroba von Willebranda (2-3 niezalezne oznaczenia)

Testy agregacji ptytek

Badania w kierunku rzadszych skaz krwotocznych (np. zaburzen fibrynolizy)



ROZPOZNANA
i BKAZE
'KRWOTOCZNA

Opsanienie w podanis crynnika i poditciu
Tectenia moze spowodowad zagrotenie

Pamietaj ...

\d]pléf\\ CZ‘Hﬂlk’ dla iycia lub pojawienie sie powainych powiklad. |,

CZYNNIK,
" POTEM DIAGNOZL)!
powstrzyma krwawienie, rminimalizue
pawaine komplikacje | make uratowa iyce.
JESLI KRWAWIENIE PRZEDLUZA SIE,
5 i i sl A, P
‘zgodnie  podanymi zaleceniami. Skontakiuj
sig 7 oérodkiem leczenia chorych na hemofili

N

Poradnia Przykliniczna
31501 Krwknw ul. Kopernika 17
el, 012-424-76-89
NIPE7S-11 99-442, Regon 000281685

i D2 %694

KRWAWIENIA ZAGRAZAJACE ZDROWIU
[T Faiell

Memafilia A: ;

UMIARKOWANE LUIB NIEWIELKIE
KRWAWIENIA

natychmiastowe podniesienie
poziomu czynnika w osoczu
chorega do 80-100% normy.

W PiZ
PACHNT mnuln m\rmmmr
OTRIYMAC LECZENIE

Dla ratowania iy’(ld‘i!ﬂ konieczne

Informacie o pacjendia: Zalecane leczenie:

wgwy Il &

e 05 46?{1

i doifuwe.

) Hewahlm A

ugika
o A%
g i
> " a000-30m; _
- % R weuny — Wgisialie VI
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WYTYCZNE DLA'POOZIALY
RATOWNICTWA MIEDYCZNEGO
DOTYCZACE CHORYCH NA HEMOFILIE

n.....m.. e p—— 1 CHOROBE VO WILLEBRANDA

B Najpierw czynnik!
KARTA CHOREGO |

na hemofilig i inne
wrodzone skazy krwotoczne

ﬁSzpita | Uniwersytecki w Krakowie
Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Ordynator Oddzialu Klinicznego:
Prof. dr hab. med. Aleksander B. Skotnicki
31-501 Krakéw, ul. Kopernika 17
tel/fax (012) 424-74-26
Poradnia Przykliniczna: (012) 424-76-32
Dyzurka lekarska: (012) 424-76-04
Sekretariat I pigtro: (012) 424-76-33

Krakéw 27.07.2012

WYNIK KONSULTACII

Hemofilia A, posta¢ cigzka, powiktana inhibitorem cz. VIII w duzym mianie
Artropatia hemofilowa

Refluks przetykowy

Przepuklina rozworu przetykowego.

Stan po krwawieniu z p. pokarmowego (10.2010)

Nadcisnienie tetnicze

Stluszczenie watroby

Dgn:

m.c. 74 kg

Pacjent z cigzka hemofilia A powikiang inhibitorem w wysokim mianie (maksymalne miano
11 j.B., obecne miano 1,1 j.B.), powikiang zawansowana artropatia hemofilowa, gléwnie w
zakresie stawéw kolanowych. Pacjent ma pelne wskazania do rozpoczgcia procedury indukcji
tolerancji immunoloigicznej (ITI), jednak zgodnie z Narodowym Programem Leczenia
Hemofilii procedur¢ mozna rozpocza¢é w 2013 roku (w 2011 roku uzyskano odmowe z
Narodowego Centrum Krwi na wniosek o przydzielenie koncentratu czynnika VIII w
odpowiedniej ilosci do ITI). Procedurg ITI nalezy rozpoczaé jak najszybeiej, aby zwigkszy¢
szanse jej powodzenia.

Pacjent w okresie 19.07.2012-27.07.2012 stosowat profilaktyke preparatem FEIBA w dawce
6000 j co 48 godzin. Skutecznosé profilaktyki byla bardzo dobra — w czasie 12 miesigcy
wystapily tylko dwa krwawienia dostawowe, ulegla poprawie funkcja stawow kolanowych,
mozliwa byla rehabilitacja uktadu ruchu, znacznie wzrosta jakoéé¢ Zycia pacjenta.

Zalecenia:

* W razie krwawienia do stawu lub innego istotnego krwawienia jak najszybciej 8 mg
NovoSeven (kolejne dawki co 3-4 godziny) lub FEIBA 6000 j (kolejne dawki 6000 j
co 8-12 godzin).

* W razie krwawienia zagraZajacego Zyciu, z uwagi na niskie miano inhibitora
czynnika VIIT obecnie, nalezy podaé¢ 10 000 j czynnika VIII a nastepnie (30 min
po zakoniczeniu infuzji) oznaczenie aktywnoécl czynnika VIII w osoczu. Dalsze
leczenie i monitorowanie | w por iu z hematol Opéznienie

Szpital Uniwersytecki w Krakow
AMBULATORIA UNIWERSYTEC )

2Zespot Poradini Specjalist i
Poradnia Her




SKAZY KRWOTOCZNE
OGC)LNE ZALECENIA

« Odpowiedni dla danej skazy lek hemostatyczny nalezy podac jak
najszybciej po wystgpieniu pierwszych objawow krwawienia
(nawet przed diagnostykg laboratoryjng/obrazowsg)



SKAZY KRWOTOCZNE
OGOLNE ZALECENIA

« Odpowiedni dla danej skazy lek hemostatyczny nalezy podac jak
najszybciej po wystgpieniu pierwszych objawow krwawienia
(nawet przed diagnostykg laboratoryjng/obrazowsg)

~+ Nie nalezy podawac lekow uposledzajgcych hemostaze bez
konsultacji z hematologiem



SKAZY KRWOTOCZNE
OGOLNE ZALECENIA

Odpowiedni dla danej skazy lek hemostatyczny nalezy podac¢ jak
najszybciej po wystgpieniu pierwszych objawow krwawienia
(nawet przed diagnostykg laboratoryjng/obrazowsg) |
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Nalezy unikaé wstrzyknieé¢ domiesniowych



SKAZY KRWOTOCZNE
OGOLNE ZALECENIA

Odpowiedni dla danej skazy lek hemostatyczny nalezy podac¢ jak
najszybciej po wystapieniu pierwszych objawow krwawienia
(nawet przed diagnostykg laboratoryjng/obrazowsg) |

Nie nalezy podawac lekow uposledzajgcych hemostaze bez
konsultacji z hematologiem

Nalezy unikaé wstrzyknieé¢ domiesniowych

Zabiegi chirurgicznel/inwazyjne, ekstrakcje zeboéw, porody
wymagajg zabezpieczenia hematologicznego



SKAZY KRWOTOCZNE
OGOLNE ZALECENIA

Odpowiedni dla danej skazy lek hemostatyczny nalezy poda¢ jak
najszybciej po wystapieniu pierwszych objawow krwawienia
(nawet przed diagnostykg laboratoryjng/obrazowsg) |

Nie nalezy podawac lekow uposledzajacych hemostaze bez
konsultacji z hematologiem

Nalezy unikaé wstrzyknieé¢ domiesniowych

Zabiegi chirurgicznel/inwazyjne, ekstrakcje zeboéw, porody
wymagajg zabezpieczenia hematologicznego

W Ieézeniu wspomégajacym krwéwieh éluzéwkowych skutecZne
sg leki antyfibrynolityczne (Exacyl p.o. lub i.v. 3-4 x 1000 mg) |



DZIEKUJE
ZA
UWAGE

joannaz@patio.strefa.pl
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