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ROZPOZNANA SKAZA KRWOTOCZNA 











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 zagrażającego życiu, z uwagi na niskie miano inhibitora czynnika VIII 

obecnie, należy podać 10 000 j czynnika VIII a następnie (30 min po zakończeniu infuzji) 

oznaczenie aktywności czynnika VIII  w osoczu. Dalsze leczenie i monitorowanie leczenia 

w porozumieniu z hematologiem. Opóźnienie podania koncentratu czynnika VIII lub 

preparatu FEIBA/NovoSeven może spowodować znaczny uszczerbek na zdrowiu, a nawet 

zagrożenie życia. Nie należy stosować koncentratu czynnika VIII w leczeniu krwawień innych 

niż zagrażające życiu, ponieważ spowoduje to wzrost miana inhibitora i odroczenie w czasie 

rozpoczęcia procedury ITI. 

• Wszystkie procedury inwazyjne, operacje, ekstrakcją zęba wymagają przygotowania 

hematologicznego. 

• Przeciwwskazane jest podawanie leków działających przeciwpłytkowo (w tym aspiryny i innych 

NLPZ) oraz podawanie zastrzyków domięśniowych. Szczepienia należy wykonywać podskórnie.  

  

Preparaty (NovoSeven, FEIBA) mogą być bezpiecznie podawane w warunkach ambulatoryjnych, 

jak również w domu (zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hemofilii). pacjent jest objęty 

leczeniem domowym na mocy w/w Programu. Oba leki zamawia się nieodpłatnie w regionalnym 

RCKiK (ośrodek zamawiający  - POZ, SOR, szpital - nie płaci za zamówiony lek). Lek należy 

podać jak najszybciej po wystąpieniu pierwszych objawów krwawienia. Opóźnienie podania 

leku może spowodować znaczny uszczerbek na zdrowiu, a nawet zagrożenie życia.  

  

NovoSeven/FEIBA podaje się dożylnie w bolusie po ogrzaniu do temperatury pokojowej. 

Koncentrat połączony z woda do wstrzyknięć należy delikatnie mieszać aż do rozpuszczenia, po 

czym nabrać do strzykawki przez załączoną igłę z filtrem i od razu podać. Nie można podawać 

leku w kroplówce. Proszę nie rozpuszczać w soli fizjologicznej, tylko w załączonej do 

opakowania wodzie do wstrzyknięć.  





POMOC DORAŹNA / PILNA OPERACJA 

• Zapas domowy (leczenie domowe – zgodne z NPLH) 

 

• Sprowadzenie czynnika z RCKiK  

 

• Zapas (depozyt) w Banku Krwi / w Poradni / Oddziale Hematologii 

SPROWADZENIE 

CZYNNIKA 



POMOC DORAŹNA /  

PILNA OPERACJA 

PODANIE  

CZYNNIKA 

• DAWKA POCZĄTKOWA 

• KOLEJNE DAWKI 

 

• Kiedy ostatnia dawka czynnika? 

     
 

JEDNORAZOWE PRZEDAWKOWANIE 

CZYNNIKA JEST BEZPIECZNE 

 

PODANIE ZBYT MAŁEJ DAWKI LUB ZBYT 

PÓŹNO  WPŁYWA NA ROKOWANIE 



PIERWSZA DAWKA  
(WSTĘPNE ZABEZPIECZENIE HEMOSTAZY) 

• z legitymacji chorego na krwotoczną 

• z dostarczonej dokumentacji pacjenta 

• konsultacja telefoniczna z hematologiem 

(prowadzącym) 

• konsultacja telefoniczna z transfuzjologiem (RCKiK) 

• ulotka koncentratu czynnika 

 



 

Choroba 

Wymagana 

aktywność czynnika 

krzepnięcia 

Dawka  

Koncentratu czynnika 

 

Hemofilia A 

 

 

80-100% cz. VIII 

 

40-50 j/kg 

 

Hemofilia B 

 

 

60-100% cz. IX 

 

60-100 j/kg 

 

Hemofilia A/B z 

inhibitorem w dużym 

mianie 

 

brak możliwości 

monitorowania 

 

APCC 75-100 j/kg  

lub 

rVIIa 90-120 mcg/kg 

DUŻA OPERACJA 

KRWAWIENIE ZAGRAŻAJĄCE ŻYCIU  



U chorego na wrodzoną skazę krwotoczną można 

wykonać każdą operację chirurgiczną, nagłą lub 

planową, pod warunkiem odpowiedniego 

zabezpieczenia czynnikiem krzepnięcia. 

 

NABYTA HEMOFILIA: 
przeciwwskazanie do 

operacji (jedynie ze 

wskazań życiowych) 



OBAWY 

Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do ….. 
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Skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do ….. 

 

 

Niewyrównana skaza krwotoczna jest przeciwwskazaniem do ….. 
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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.                                         

- 

Zaufanie chirurg/anestezjolog – hematolog ? 



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 

ŻCHZZ 

Zawilska K, Podolak-Dawidziak M. Therapeutic problems in elderly patients 

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

with hemophilia. PAMW 2012. 122 (11): 567-576 



 

Dgn:  Hemofilia A, postać umiarkowana (FVIII 3%) 

 Artropatia hemofilowa 

 Przewlekłe zapalenie wątroby typu C 

 Nadciśnienie tętnicze 

 

Zalecenia do planowanej laparotomii: 

 

 Z uwagi na skazę krwotoczną przeciwwskazane nakłucie 

lędźwiowe, konieczne znieczulenie ogólne. 

 2-4 godz. przed zabiegiem proszę o podanie 1000 mg Exacylu i.v. 

 Około 30 minut przed zabiegiem proszę o podanie 3000 j 

koncentratu czynnika VIII 

 Dalsze dawki: 1000 j czynnika VIII co 8 h przez 3 dni, następnie 

1000 j co 12 h do 7. doby po operacji 

 Exacyl 3 x 1000 mg co 8 godzin (i.v. lub p.o. – 3 x 2 tbl) do co 

najmniej do 10. doby po zabiegu. 

 Proszę nie podawać w okresie okołooperacyjnym oraz 10 dni 

przed operacją leków działających przeciwpłytkowo (aspiryny, 

ketoprofenu, ibuprofenu i innych NLPZ). Można stosować 

paracetamol, paracetamol z kodeiną, tramadol, dowolne opioidy. 

 Proszę nie podawać heparyn ani innych leków 

przeciwkrzepliwych 

 



Pacjent zgłosi się do operacji z własnym preparatem (koncentrat 

czynnika VIII) – jest objęty leczeniem domowym zgodnie z 

Narodowym Programem Leczenia Hemofilii. Lek podaje się 

dożylnie w bolusie. Koncentrat połączony z wodą do wstrzyknięć 

należy delikatnie mieszać aż do rozpuszczenia, po czym nabrać 

do strzykawki przez załączoną igłę z filtrem i od razu podać. Nie 

wolno podawać w kroplówce. 

  

Czynnik VIII zamawia się w RCKiK (Kraków, ul. Rzeźnicza 11, 

tel. 12-644-09-99) za pośrednictwem systemu internetowego 

„Czynnik na Ratunek” (https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr/). Szpital  

nie płaci za lek, jest on wydawany przez RCKiK nieodpłatnie w 

ramach Narodowego Programu Leczenia Hemofilii.   

  

Z poważaniem,  Joanna Zdziarska, tel. 124247690, 0502353694 

  

  



W planie operacja usunięcia migdałków. Nie ma przeciwwskazań 

hematologicznych do operacji pod warunkiem odpowiedniego 

zabezpieczenia: 
 

 Ok. 1-2 godz. przed zabiegiem proszę podać Minirin i.v. 5 amp. a 4 mcg = 20 

mcg (w 100-250 ml  soli fizjologicznej, wlew trwający ok. 30-40 min) 

• Dodatkowo Exacyl 3 x 1000 mg od dnia zabiegu przez cały czas 

hospitalizacji (pierwszą dawkę najlepiej podać 2-4 h przed operacją), po 

wypisie Exacyl 3 x 2 tbl. łącznie do 14 doby po operacji 

• Kolejne dawki Minirinu: 5 amp. co 24 h przez 3 doby 

• Konieczne ograniczenie podaży płynów w czasie stosowania Minirinu z 

uwagi na jego działanie antydiuretyczne, kontrola ciśnienia tętniczego (w 

razie bólu głowy, uderzeń gorąca, wzrostu ciśnienia w trakcie wlewu leku – 

proszę wydłużyć czas podania do ok. 60 minut) 

• W razie dłuższego stosowania Minirinu (powyżej 3-4 dni) kontrola poziomu 

sodu w surowicy 

• Proszę nie podawać w okresie okołooperacyjnym oraz 10 dni przed 

operacją leków działających przeciwpłytkowo (aspiryny, ketoprofenu, 

ibuprofenu i innych NLPZ). Można stosować paracetamol, paracetamol z 

kodeiną, tramadol, dowolne opioidy. 

• Proszę nie stosować również heparyn drobnocząsteczkowych 

  

Pacjentka zgłosi się do szpitala z własnym preparatem. W razie konieczności dalsze dawki 

należy zamówić w RCKiK (Kraków, ul. Rzeźnicza 11, tel. 12-644-09-99).  Państwa szpital  nie 

płaci za lek, jest on wydawany przez RCKiK nieodpłatnie w ramach Narodowego Programu 

Leczenia Hemofilii. Lek zamawia się za pośrednictwem systemu internetowego https://csm-

swd.nfz.gov.pl/cnr .  
 

https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr
https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr
https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr


Pacjent zakwalifikowany do zabiegu aloplastyki lewego stawu kolanowego. Zalecenia na okres okołozabiegowy: 

 Sposób znieczulenia: ogólne. 

 Proszę podać  o godz. 7.00 w dniu operacji 5000 j koncentratu czynnika VIII, o godz. 7.30 pobrać z osobnego wkłucia i 

wysłać krew do oznaczenia aktywności FVIII w osoczu (Pracownia Hemostazy ul. Skawińska 8). 

 Po uzyskaniu wyników z laboratorium telefonicznie przekażę wiadomość, czy można rozpocząć operację. 

 W trakcie operacji proszę podać dodatkowo 1000 j czynnika. 

 Kolejne dawki w dobie zabiegu: 3000 j czynnika VIII o godz. 15.00 i godz. 23.00. 

 W pierwszej dobie po zabiegu o godz. 7.00: proszę o pobranie krwi do oznaczenia poziomu czynnika, a następnie 

podanie od razu 3000 j czynnika. Dalsze dawkowanie przekażę telefonicznie po uzyskaniu wyniku z laboratorium. 

 Proszę oznaczać aktywność cz. VIII codziennie o 7.00 w dni robocze (przed podaniem koncentratu czynnika) – w 

zależności od wyniku będę codziennie modyfikować dawki czynnika.  

 Proszę nie podawać leków przeciwpłytkowych (aspiryny i innych niesteroidowych leków przeciwzapalnych, w tym 

Ketonalu).  

 Proszę w pierwszych dobach po operacji codziennie badać morfologię z liczbą płytek. 

 Proszę nie podawać heparyny ani innych leków przeciwkrzepliwych (do rozważenia heparyna drobnocząsteczkowa tylko 

w razie przedłużonego unieruchomienia i przy braku powikłań krwotocznych). 



NABYTA HEMOFILIA 
• nagła, ciężka skaza krwotoczna u osoby 

uprzednio zdrowej (czasem w przebiegu 

innej choroby) 

• autoprzeciwciała przeciw cz. VIII 

• 5-6 dekada życia LUB okres połogu 



NABYTA HEMOFILIA 
LECZENIE KRWAWIEŃ / OSŁONA OPERACJI  

 

Podstawą leczenia są tzw.  preparaty „omijające inhibitor” 

 

1. rekombinowany aktywny czynnik VII (NovoSeven) 

2. koncentrat aktywowanych czynników zespołu protrombiny (FEIBA) 

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 

 

NOWOŚĆ: rekombinowany wieprzowy czynnik VIII 

 



NABYTA HEMOFILIA 
KRWAWIENIA PODSKÓRNE,  

DO TKANEK MIĘKKICH 



SZCZEGÓLNE PROBLEMY 

• zakażenie HCV (lub markery przebytego / wyleczonego zakażenia) 

• trudny dostęp dożylny 

• artropatia, w tym przykurcze (m.in. trudności z ułożeniem do zabiegu/operacji 

– jatrogenne,  silne krwawienia do stawów!) 
 

• leki przeciwbólowe (należy unikać aspiryny i pochodnych!) 

• unikać wstrzyknięć domięśniowych 

• szczepienia podskórnie 

• łagodne postacie skaz krwotocznych: późna diagnoza, niski poziom wiedzy pacjenta 

o chorobie, tendencja do bagatelizowania objawów 

 

ła 





EPIDEMIOLOGIA 

Choroba von Willebranda jest skazą niedodiagnozowaną. Duże 

badania populacyjne wykazują, że defekty czynnika von 

Willebranda są obecne u 1-2% osób. 

SKAZA 

KRWOTOCZNA 

03.2018    Polska 11.2019 Małopolska 

Hemofilia A 2253 424 (182 ciężka) 

Hemofilia B 399 48 (23 ciężka) 

Choroba von Willebranda 1978 550 

Niedobór czynnika VII 309 133 

Niedobór cz. XI 72 42 

Inne 697 510 

ŁĄCZNIE 5708 1707 
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Niedobór czynnika V (7) 

Niedobór czynnika X (7) 

Niedobór czynnika XIII (1) 

Niedobór czynnika V+VIII (6) 

Niedobór czynnika VII+X (3) 

Zaburzenia fibrynogenu (35) 
 

Wrodzone trombocytopatie (95) 

 

Nabyta hemofilia (18) 

Nabyty niedobór cz. V (1) 

Nabyty niedobór cz. XI (1) 

Nabyty niedobór cz. XIII (2) 

 

 

 

 



MAŁOPŁYTKOWOŚĆ 
PODEJŚCIE PRAKTYCZNE 



MAŁOPŁYTKOWOŚĆ 
PODEJŚCIE PRAKTYCZNE 

1. Małopłytkowość izolowana? (pełna morfologia + rozmaz) 

 

2. wykluczyć małopłytkowość rzekomą  

       EDTA → zamiana: cytrynian sodu, heparyna,  

       polokaina, siarczan magnezu (ThromboExact)   

 

 

3. Ocenić objawy krwotoczne (czy istotne / zagrażające zdrowiu lub 
życiu) 

   



Przetoczenie KKPł – wskazania: 
 

1. liczba płytek < 10 000/ul (profilaktycznie) 

2. PLT 10-50 000/mcl gdy istotne objawy skazy krwotocznej lub czynniki 

ryzyka (uraz, wiek, choroby towarzyszące, leki) 

3. zaburzenia czynności płytek krwi (nawet gdy liczba płytek w normie!) 

4. profilaktycznie przed procedurą inwazyjną 

 

 SPRAWNA HEMOSTAZA:    20-30 000/ul 

 OPERACJA BRZUSZNA, PORÓD (c.c.):   50 000/ul 

 OPERACJE CSN, KARDIOCHIR. itp.,  

 NAKŁUCIE LĘDŹWIOWE:    80-100 000/ul 

 LECZENIE P/PŁYTKOWE, P/KRZEPLIWE: 50 000/ul  

 



GŁĘBOKA MAŁOPŁYTKOWOŚĆ 
PODEJŚCIE PRAKTYCZNE 

 

→ PRZETOCZENIE KKPł 
 

 

• REAKCJA NA PRZETOCZENIE KKPł: 

– choroby szpiku, anemia aplastyczna, przerzuty neo, alkohol, 
promieniowanie, niedobory witaminowe, wirusy, toksyny 

 

• BRAK REAKCJI NA PRZETOCZENIE KKPł: 
 

– mechanizm immunologiczny małopłytkowości (ITP) 



LECZENIE ITP 
ZE WSKAZAŃ NAGŁYCH 

 

 GCS w dużej dawce przez kilka dni 

    (np. Solu-Medrol 250-1000 mg/d)  

 

 IVIg 1 g/kg/d przez 1-2 dni 

   

W zagrożeniu życia: KKPł (często!) + IVIg + GCS i.v. 

 

 odstawić leki p/płytkowe, p/krzepliwe, zahamować miesiączkę 

 WSPOMAGAJĄCO kw. Traneksamowy (Exacyl) 



REHABILITACJA 

• Ciężka (klinicznie) skaza: w zabezpieczeniu czynnikiem 

• Fizjoterapeuta zaznajomiony z problematyką skaz 

• Nowoczesnymi metodami (terapia manualna) 

 

 • aktywacja / rozluźnienie mięśni 

• odciążenie bolesnych struktur 

• równowaga mięśniowa 

• poprawa czucia głębokiego 

• stabilizacja stawów 

• poprawa wzorca chodu / wzorców ruchowych 

• eliminacja kompensacji 

• zapobieganie hiperkorekcji i pseudostabilizacji 

 



HEMOFILIA A / B  (rzadko łagodna) 

CHOROBA VON WILLEBRANDA (b. rzadko typ 1) 

KRWAWIENIA  

DO STAWÓW / MIĘŚNI 



HEMOFILIA A / B (głównie postać ciężka / umiarkowana) 

CHOROBA VON WILLEBRANDA (głównie typ 3 i 2) 

• niedobór czynnika VII 

• niedobór czynnika XI (hemofilia C) 

• niedobór lub dysfunkcja fibrynogenu (afibrynogenemia, hipofibrynogenemia, 

dysfibrynogenemia) 

• niedobór czynnika X, V, II, V+VIII 

• skojarzone niedobory czynników zależnych od wit. K 

• niedobór czynnika XIII KRWAWIENIA  

DO STAWÓW / 

MIĘŚNI 



KWALIFIKACJA HEMATOLOGICZNA 

 

+ zgoda pacjenta 

+ motywacja (?) 

 

Bez wpływu:  

• rodzaj skazy krwotocznej  

• Profilaktyka / brak 

• Leczenie domowe / brak 

• Stosowane czynniki krzepnięcia 

 

Artropatia w 

przebiegu skazy 

krwotocznej 
(jednego / wielu stawów) 

Stan po 

pojedynczym 

krwawieniu do 

stawu / mięśnia 

Dysfunkcje w obrębie układu ruchu (nie 

tylko wtórne do skazy krwotocznej) 



Dziękuję za uwagę! 
joannaz@patio.strefa.pl 

 Portal edukacyjny 

 Grupy ds. Hemostazy PTHiT 

 
Materiały edukacyjne 

Przypadki kliniczne 

Warsztaty on-line 

Informacje o konferencjach 

 

www.hemostaza.edu.pl 


