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ROZPOZNANA SKAZA KRWOTOCZNA

Opdznienie w podaniu czynnika i podjeciu
leczenia moze spowodowac zagrozenie
dla zycia lub pojawienie si¢ powaznych powiklan

Pamietaj ...

Najpierw czynnik!

NIEZWELOCZNE PODANIE LE

* NAJPIERW PODAJ CZYNNIK,
POTEM DIAGNOZU)!

powstrzyma krwawienie, zminimalizuje
powazne komplikacje i moze uratowac zyde.
JESLI KRWAWIENIE PRZEDLUZA SIE,
jest powazne lub zagraza zyciu, postepuj
zgodnie z podanymi zaleceniami. Skontaktuj
si¢ z oSrodkiem leczenia chorych na hemofilie:

ua%nczny éﬁﬁ

+~ Poradnia Przykliniczna
31-501 Krakow, ul. Kopernika 17 &
tel. 012-424-76-89 Zapytaj ich o typowy sposéb leczenia
NIP 675-11-99-442, Regon OOOZB{;KS&SSI\UH{JMU] sie telefonicznie
Telefon (dzien): 42 Y2u¥e 33
dziatania i plan postepowania w razie

502 %
dbcfea 569(1 koniecznosci przewiezienia chorego do szpitala

W ostrych stanach po podaniu czynnika zastosuj rutynowe leczenie.

Jesdli pacjent nie otrzymat koncentratu
czynnika krzepniecia, nie moze by¢
poddany zabiegowi inwazyjnemu!

Nie wolno wykonywac zastrzykow
domiesniowych!
* Nie wolno podawac aspiryny i innych

Fiﬂ o HIG niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych!
ematolugii ,
® Pacjent lub jego opiekun moze byc¢

z oSrodkiem leczenia hemofilii. Okresl niezbedne

Telefon (noc):

KRWAWIENIA ZAGRAZAJIACE ZDROWIU
LUB ZYClu:

W PRZYPADKU ZAGROZENIA ZYCIA
PACJENT P_OWINIEN NATYCHMIAST
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2r6dtem waznych informadji o sposobie leczenia.

Jak najszybciej skontaktuj sie z najblizszym oérodkiem leczenia chorych na hemofilie.
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Diagnoza

Postac

Poziom czynnika

W przypadku krwawien fagodnych lub umiar-

kowanych

Pieczatka
i podpis lekarza 475

PDDZIALU
RATOWNICTWA MIEDYCZNEGO
DOTYCZACE CHORYCH NA HEMOFILIE
| CHOROBE VON WILLEBRANDA

PACJENT POWINIEN OTRZYMAC LECZENIE
NAJLEPIES W CIAGU 30 MINUT:
Hemofilia A: (posta¢ dezka/umiarkowana):
koncentrat czynnika krzepniecia VIll 20-30 .m/kg;
J:szx fagodna, o ile chory odpowiada na
mopresyne): desmopresyna (DDAVP) 0.3 meg/kg i.v

Hemofilia B: (posta¢ dezka/umiarkowana/
tagodna): koncentrat czynnika krzepnigdia IX 40-60 jm/kg
UWAGA! w przypadiu koncentratu rekombinowanego
aynnika [X dawkowanie nalezy zwigkszyC; patrz ulotia o leku)
Choroba von Willebranda: desmopresyna (DDAVF)
0,3 meg/kg i.v. u pagentw odpowiadajgcych
na desmopresyne (typ 1, czasem typ 2); koncentrat zynnika
VIll zawierajqcy czynnik von Willebranda 25-40 i m /kg
w nieodpowiadajacych na desmopresyne

ch w przypadku
skaz : dodatkowo kwas

traneksamowy (Exacyf) 2-4 g/d (u dzied 20 mg/kg/d)

w 2--3 dawkach podzielonych przez 1-7 dni

Najpierw czynnik!
KARTA CHOREGO

na hemofilie i inne
wrodzone skazy krwotoczne

1o b lesndin
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KARTA POSTEPOW.
(termin waznosci karty: 31.0

- [@gESas )
adres: 30-399 Krakow.

Dgn: Hemofilia A, postac ciezka. bez inhibitora
Zaawansowana artropatia hemofilowa
Nadcisnienie tetnicze

3.2020)

m.c. 80 kg

Obecnos$¢ inhibitora: brak
Inne choroby — jak wyze]. stosowane leki: Prestarium

Pacjent cierpi na wrodzona skaze krwotoczna: ciezka hemofilie A (aktywnos¢ czynnika VIII < 1%. wykluczono
chorobe von Willebranda. legitymacja chorego w zalaczeniu). Nigdy nie stwierdzano inhibitora czynnika VIII.

W leczeniu 1 profilaktyce krwawien nalezy stosowac koncentraty czynnika VIII. Pacjent jest objety leczeniem
domowym zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hemofilii. posiada w domu odpowiedni koncentrat 1
potrafi go sobie samodzielnie podac¢ droga dozylna.




Aktualne leczenie:

L]

Aktualnie pacjent objety profilaktyka wtorna w dawce 2000 j czynnika VIII trzy razy w tygodniu zgodnie
z Narodowym Programem Leczenia Hemofili.

W razie krwawienia do stawu, innego istotnego klinicznie krwawienia nalezy podaé jak najszybcie;
dodatkowo 3000 j czynnika VIII. dalsze dawki w razie potrzeby 2000 j co 12 godz. lub 3000 j co 24 godz.
W razie krwawienia zagrazajacego zdrowiu lub zyciu lub podejrzema krwawienia wewnetrznego: nalezy
podac jak najszybcie; 4000 j czynnika VIII. a nastepnie pilnie skontaktowac sie z hematologiem w celu
ustalenia dalszego postepowania.

Pozostale zalecenia, inne informacje:

L

L

Konieczna dalsza intensywna rehabilitacja ukladu ruchu (terapia manualna).

W leczeniu niewielkich krwawien sluzéwkowych mozna stosowac Exacvl 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 VIII.

Badanie krwi w kierunku inhibitora czynnika VIII nalezy wykonywac raz na rok, przed kazda operacja
oraz w razie zmmniejszenia skutecznosci leczenia czynnikiem VIII

Wszystkie procedury inwazyjne, operacje, ekstrakceje zeba wymagaja przygotowania hematologicznego.
Nie nalezy stosowaé¢ lekéw o dzialaniu przeciwplytkowvm (aspiryna 1 inne mniesteroidowe leki
przeciwzapalne, np. ibuprofen, ketoprofen — moga wywola¢ lub nasili¢ krwawienia) — mozna np.
paracetamol. paracetamol z kodeina (Dafalgan Codeine), paracetamol z tramalem (Zaldiar). Nefopam
Nie nalezy podawaé¢ zastrzykow domiesniowych z uwagi na ryvzyko krwiakow. Szczepiemia nalezy
podawac¢ podskormie.

Choroba ma charakter genetyczny, dziedziczy sie w sposéb 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, corki). poniewaz
nosicielki hemofilii niekiedy same cierpia na lagodna hemofilie.



Koncentrat czynnika VIII podaje sie dozylnie w bolusie. Koncentrat polaczony z woda do wstrzykniec¢ nalezy
delikatnie mieszac az do rozpuszczenia, po czym nabra¢ do strzykawki przez zalaczona igle z filtrem 1 od razu
podac. Nie wolno rozpuszczaé w soli fizjologiczne] ani podawaé¢ w kroplowee.

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

Opodznienie podania koncentratu czvnnika krzepniecia moze spowodowac znacznv uszczerbek na zdrowiu,
a nawet zagrozenie zvcia. W przypadku pierwszych objawow krwawienia (np. bolesnos¢, niewielki obrzek,
uczucie rozpierania stawu) lub urazow niosgcych duze ryvzvko krwawienia (urazy glowy, brzucha) nalezy
jak najszybciej podac¢ koncentrat czynnika krzepniecia w odpowiedniej dawce, a dopiero potem rozpoczac
niezbedne badania diagnostyczne.

Pacjent objety leczeniem domowym posiada przy sobie lub w domu odpowiedni preparat. Nalezy go uzy¢ w
sytuacji krwawienia lub koniecznosci podania dawki profilaktyczne;j. 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™  (htips://csmi-
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 zamowienia na produkty lecznicze przez lekarza z mnego podmiotu leczniczego niz osrodek
leczenia chorych na hemofilie 1 pokrewne skazy krwotoczne do profilaktyki i leczenia domowego jest przedstawienie przez pacjenta
karty postepowania. z uwzglednieniem informacji w niej zawarte;.

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

Zrédlo. Narodowy Program Leczenia Chorvch na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023
(program politvki zdrowotnej Ministra Zdrowia, zatwierdzony 17.10.2018)

Z powazaniemn,

lekarz prowadzacy w osrodku leczenia hemofili

dr n. med. Joanna Zdziarska

|.zdziarska@ecm-uj.krakow.pl

tel. 12-424-76-90, 502-353-694 (w godzinach pracy)

tel./sms 502-353-694 (w sprawach pilnych poza godzinami pracy)
tel. 12-424-76-07 (lekarz dyzurmy Kliniki Hematologii)




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 zagrazajgceqo zyciu, z uwagi na niskie miano inhibitora czynnika Vi
obecnie, nalezy poda¢ 10 000 j czynnika VIl a nastepnie (30 min po zakonczeniu infuzji)
oznaczenie aktywnosci czynnika VIII w osoczu. Dalsze leczenie i monitorowanie leczenia
w porozumieniu z hematologiem. Opdznienie podania koncentratu czynnika VIII lub
preparatu FEIBA/NovoSeven moze spowodowaé znaczny uszczerbek na zdrowiu, a nawet
zagrozenie zycia. Nie nalezy stosowa¢ koncentratu czynnika VIII w leczeniu krwawienh innych
niz zagrazajgce zyciu, poniewaz spowoduje to wzrost miana inhibitora i odroczenie w czasie
rozpoczecia procedury ITI.

 Woszystkie procedury inwazyjne, operacje, ekstrakcjg zeba wymagajg przygotowania
hematologicznego.

* Przeciwwskazane jest podawanie lekéw dziatajgcych przeciwptytkowo (w tym aspiryny i innych
NLPZ) oraz podawanie zastrzykdw domiesniowych. Szczepienia nalezy wykonywac¢ podskoérnie.

Preparaty (NovoSeven, FEIBA) mogg by¢ bezpiecznie podawane w warunkach ambulatoryjnych,
jak réwniez w domu (zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hemofilii). pacjent jest objety
leczeniem domowym na mocy w/w Programu. Oba leki zamawia sie nieodptatnie w regionalnym
RCKIK (osrodek zamawiajgcy - POZ, SOR, szpital - nie pftaci za zaméwiony lek). Lek nalezy
poda¢ jak najszybciej po wystapieniu pierwszych objawéw krwawienia. Opéznienie podania
leku moze spowodowaé znaczny uszczerbek na zdrowiu, a nawet zagrozenie zycia.

NovoSeven/FEIBA podaje sie dozylnie w bolusie po ogrzaniu do temperatury pokojowej.
Koncentrat potgczony z woda do wstrzyknie¢ nalezy delikatnie miesza¢ az do rozpuszczenia, po
czym nabrac do strzykawki przez zatgczong igte z filtrem i od razu poda¢. Nie mozna podawac
leku w kropléwce. Prosze nie rozpuszcza¢ w soli fizjologicznej, tylko w zatgczonej do
opakowania wodzie do wstrzykniec.
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&Szpita | Uniwersytecki w Krakowie
Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Ordynator Oddziatu 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 [ pigtro: (012) 424-76-33

Krakéw 27.07.2012
WYNIK KONSULTACIJI

Dgn: Hemofilia A, posta¢ cigzka, powikfana inhibitorem cz. VIII w duzym mianie
Artropatia hemofilowa
Refluks przelykowy
Przepuklina rozworu przetykowego.
Stan po krwawieniu z p. pokarmowego (10.2010)
Nadcisnienie tetnicze
Stluszczenie watroby

m.c. 74 kg

Pacjent z cigzka hemofilia A powiklang inhibitorem w wysokim mianie (maksymalne miano
11 j.B., obecne miano 1,1 j.B.), powiklang zawansowang artropatia hemofilowa, gléwnie w
zakresie staw6w 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 najszybciej, aby zwigkszyé
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 ukladu ruchu, znacznie wzrosta jakosé 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)

e W razie krwawienia zagraZajacego Zyciu, z uwagi na niskie miano inhibitora
czynnika VIII obecnie, nalezy poda¢ 10 000 j czynnika VIII a nastepnie (30 min
po zakonczeniu infuzji) oznaczenie aktywnosci czynnika VIII w osoczu. Dalsze
leczenie i monitorowanie leczenia w porozumieniu z hematologiem. OpéZnienie




OGOLNE ZASADY POSTEPOWANIA W CIEZKICH POSTACIACH
WRODZONYCH OSOCZOWYCH SKAZ KRWOTOCZNYCH:




POMOC DORAZNA / PILNA OPERACJA

SPROWADZENIE
CZYNNIKA

e Zapas domowy (leczenie domowe — zgodne z NPLH)
« Sprowadzenie czynnika z RCKIK

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



POMOC DORAZNA /
PILNA OPERACJA

PODANIE
CZYNNIKA

- DAWKA POCZATKOWA
 KOLEJNE DAWKI

» Kiedy ostatnia dawka czynnika?
JEDNORAZOWE PRZEDAWKOWANIE

CZYNNIKA JEST BEZPIECZNE

PODANIE ZBYT MALEJ DAWKI LUB ZBYT
POZNO WPLYWA NA ROKOWANIE




PIERWSZA DAWKA
(WSTEPNE ZABEZPIECZENIE HEMOSTAZY)

 z legitymacji chorego na krwotoczng

z dostarczonej dokumentacji pacjenta

konsultacja telefoniczna z hematologiem

(prowadzacym)

konsultacja telefoniczna z transfuzjologiem (RCKIK)

ulotka koncentratu czynnika



DUZA OPERACJA
KRWAWIENIE ZAGRAZAJACE Z2YCIU

Wymagana Dawka

Choroba aktywnos¢ czynnika Koncentratu czynnika
krzepniecia

Hemofilia A 80-100% cz. VIl 40-50 j/kg
Hemofilia B 60-100% cz. IX 60-100 j/kg
Hemofilia A/B z brak mozliwosci APCC 75-100 j/kg
inhibitorem w duzym monitorowania lub

mianie rVila 90-120 mcg/kg



U chorego na wrodzong skaze krwotoczng mozna
wykonac kazdg operacje chirurgiczng, nagtg lub
planowg, pod warunkiem odpowiedniego
zabezpieczenia czynnikiem krzepniecia.

NABYTA HEMOFILIA:
przeciwwskazanie do
operacji (jedynie ze
wskazan zyciowych)




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 leczyc¢ tak, jak ich rowiesnikow
bez hemofilii, zapewniajgc odpowiednie leczenie
substytucyjne, dostosowane do rodzaju procedury |
stosowanych lekow uposledzajgcych hemostaze.

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

Zaufanie chirurg/anestezjolog — hematolog ?



LECZENIE ZAKRZEPICY ZYLNEJ / TETNICZEJ
U CHORYCH NA SKAZY KRWOTOCZNE

Udar moézgu

Zawat serca / OZW

ZCHZzZ

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): 567-576



LECZENIE ZAKRZEPICY ZYLNEJ / TETNICZEJ
U CHORYCH NA SKAZY KRWOTOCZNE

Udar moézgu

Zawat serca / OZW

ZCHZzZ

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): 567-576



Dgn: Hemofilia A, posta¢ umiarkowana (FVIII 3%)
Artropatia hemofilowa
Przewlekte zapalenie watroby typu C
Nadcisnienie tetnicze

Zalecenia do planowanej laparotomii:

e Z uwagi na skaze krwotoczng przeciwwskazane naktucie
ledzwiowe, konieczne znieczulenie ogolne.

e 2-4 godz. przed zabiegiem prosze o podanie 1000 mg Exacylu i.v.
e Okoto 30 minut przed zabiegiem prosze o podanie 3000 |
koncentratu czynnika VIlI

e Dalsze dawki: 1000 j czynnika VIIl co 8 h przez 3 dni, nastepnie
1000 j co 12 h do 7. doby po operacji

e 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.

e Prosze nie podawac w okresie okotooperacyjnym oraz 10 dni
przed operacjg lekéw dziatajgcych przeciwptytkowo (aspiryny,
ketoprofenu, ibuprofenu i innych NLPZ). Mozna stosowaé
paracetamol, paracetamol z kodeing, tramadol, dowolne opioidy.
e Prosze nie podawac heparyn ani innych lekow
przeciwkrzepliwych

ot
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Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii
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TWANIK KONSULTACTT

Pacjent [N P=SEL 7N

Dgn: Hemoefilia A, postac unuarkowana (FVIIL 3%%)
Artropatia hemofilowa
Przewlekle zapalenie watroby typu C
Nadcisnieme tetnicze

Zalecenia do planowanej laparotomii:

e 7 uwagl na skaze krwotoczna przeciwwskazane naklucie ledzwiowe, komieczne
znieczulenie ogolne.

e 24 godz przed zabiegiem prosze o podanie 1000 mg Exacyluiv.

+ Okolo 30 minut przed zabiegiem prosze o podanie 3000 j koncentratu czyvnnila WITT
Dalsze dawki: 1000 j czyvnnika VIII co 8 h przez 3 dni. nastepnie 1000 jco 12hdo 7.
doby po operacji

e Exacyl 3 x 1000 mg co 8 godzin (1.v. lub p.o. — 3 x 2 tbl) do co najmniej do 10. dobv po
zabiegu.

» Prosze nie pedawacé w okresie okelooperacyinvm oraz 10 dni przed operacja lekdw
dzialajacvch przeciwplytkowo (aspiryny, ketoprofenu. ibuprofenu 1 innvch WLPZ).
Mozna stosowac paracetamol, paracetamol z kodeina. tramadol. dowolne opioidy.

» Prosze nie podawacd heparyn ani innyveh lekéw przeciwkrzeplivwich

Pacjent zglosi sie do operacji z wlasnyvm preparatem (koncentrat czvnmka VIII) — jest objety
leczeniem domowyvm zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hemofilii. Lek podaje sie
dozvlne w bolusie. Koncentrat polaczony z woda do wstrzvkniec nalezy delikatnie nueszac az
do rozpuszczenia. po czvim nabrac do strzvkawli przez zalaczona igle z filtrem 1 od razu podac.
Nie wolno podawac w kroplowce.

Czynnik VIO zamawia sie w RCEIEK (Krakow. ul. Rzeznicza 11. tel. 12-544-09-28) za
posrednictiwem svstemu  internetowego Czmmk na Ratunek™ (https://csm-
swid.nfz gov. plicnr’). Szpital mie placi za lek. jest on wydawany przez F.CKIK meodplatnie w
ramach Narodowego Programmu Leczenia Hemeofilii.

Z powazaniem. Joanna Fdziarska, tel. 124247690, 0502353604



Pacjent zgtosi sie do operacji z wiasnym preparatem (koncentrat
czynnika VIII) — jest objety leczeniem domowym zgodnie z
Narodowym Programem Leczenia Hemofili. Lek podaje sie
dozylnie w bolusie. Koncentrat potgczony z wodg do wstrzykniec
nalezy delikatnie miesza¢ az do rozpuszczenia, po czym nabraé
do strzykawki przez zatgczong igte z filtrem i od razu podaé. Nie
wolno podawac w kropléwce.

Czynnik VIII zamawia sie w RCKIK (Krakéw, ul. Rzeznicza 11,
tel. 12-644-09-99) za posrednictwem systemu internetowego
,Czynnik na Ratunek” (https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr/). Szpital
nie ptaci za lek, jest on wydawany przez RCKIiK nieodptatnie w
ramach Narodowego Programu Leczenia Hemofilii.

Z powazaniem, Joanna Zdziarska, tel. 124247690, 0502353694
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&Sgpilal Uniwersytecki w Krakowie

Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Eirerownik Khmki Hematologn: Poradma Przyklimiczna (rejestracja): {123 424-75-32
dr hab. med. Artur Jurczyszyn Poradmia Zabuwrzen Krzepnisct 123 424-T6-210
311-501 Erakow, ul. Eopermika 17 Sekretanat Odd=zalu Ehnicznego: (12} 424-76-33

tel fax (120 424.74-26
Krakdéw 1.10.2018
TWANIK KONSULTACTT

Pacjent [N P=SEL 7N

Dgn: Hemoefilia A, postac unuarkowana (FVIIL 3%%)
Artropatia hemofilowa
Przewlekle zapalenie watroby typu C
Nadcisnieme tetnicze

Zalecenia do planowanej laparotomii:

e 7 uwagl na skaze krwotoczna przeciwwskazane naklucie ledzwiowe, komieczne
znieczulenie ogolne.

e 24 godz przed zabiegiem prosze o podanie 1000 mg Exacyluiv.

+ Okolo 30 minut przed zabiegiem prosze o podanie 3000 j koncentratu czyvnnila WITT

o Dalsze dawki: 1000 j czyvnmlka VIII co 8 h przez 3 dmi. nastepmie 1000 jco 12 h do 7.
doby po operacji

o Exacyl 3 x 1000 mg co 8 godzin (1.v. lub p.o. — 3 x 2 tbl) do co najmniej do 10. dobv po
zabiegu.

» Prosze nie pedawacé w okresie okelooperacyinvm oraz 10 dni przed operacja lekdw
dzialajacvch przeciwplytkowo (aspiryny, ketoprofenu. ibuprofenu 1 innvch WLPZ).
Mozna stosowac paracetamol, paracetamol z kodeina. tramadol. dowolne opioidy.

» Prosze nie podawacd heparyn ani innyveh lekéw przeciwkrzeplivwich

Pacjent zglosi sie do operacji z wlasnyvm preparatem (koncentrat czvnmka VIII) — jest objety
leczeniem domowyvm zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hemofilii. Lek podaje sie
dozvlne w bolusie. Koncentrat polaczony z woda do wstrzvkniec nalezy delikatnie nueszac az
do rozpuszczenia. po czvim nabrac do strzvkawli przez zalaczona igle z filtrem 1 od razu podac.
Nie wolno podawac w kroplowce.

Czynnik VIO zamawia sie w RCEIEK (Krakow. ul. Rzeznicza 11. tel. 12-544-09-28) za
posrednictiwem svstemu  internetowego Czmmk na Ratunek™ (https://csm-
swid.nfz gov. plicnr’). Szpital mie placi za lek. jest on wydawany przez F.CKIK meodplatnie w
ramach Narodowego Programmu Leczenia Hemeofilii.

Z powazaniem. Joanna Fdziarska, tel. 124247690, 0502353604



W planie operacja usuniecia migdatkow. Nie ma przeciwwskazan
hematologicznych do operacji pod warunkiem odpowiedniego
zabezpieczenia:

Ok. 1-2 godz. przed zabiegiem prosze poda¢ Minirin i.v. 5 amp. a 4 mcg = 20
mcg (w 100-250 ml soli fizjologicznej, wlew trwajgcy ok. 30-40 min)

* Dodatkowo Exacyl 3 x 1000 mg od dnia zabiegu przez caty czas
hospitalizacji (pierwszg dawke najlepiej poda¢ 2-4 h przed operacjg), po
wypisie Exacyl 3 x 2 tbl. tgcznie do 14 doby po operaci

» Kaolejne dawki Minirinu: 5 amp. co 24 h przez 3 doby

+ Konieczne ograniczenie podazy ptyndw w czasie stosowania Minirinu z
uwagi na jego dziatanie antydiuretyczne, kontrola cisnienia tetniczego (w
razie bolu gtowy, uderzen gorgca, wzrostu cisnienia w trakcie wlewu leku —
prosze wydtuzy¢ czas podania do ok. 60 minut)

* W razie dluzszego stosowania Minirinu (powyzej 3-4 dni) kontrola poziomu
sodu w surowicy

* Prosze nie podawac w okresie okotooperacyjnym oraz 10 dni przed
operacjg lekow dziatajgcych przeciwptytkowo (aspiryny, ketoprofenu,
ibuprofenu i innych NLPZ). Mozna stosowac paracetamol, paracetamol z
kodeing, tramadol, dowolne opioidy.

* Prosze nie stosowac rowniez heparyn drobnoczgsteczkowych

Pacjentka zgtosi sie do szpitala z wtasnym preparatem. W razie koniecznosci dalsze dawki
nalezy zamowi¢ w RCKIiK (Krakow, ul. Rzeznicza 11, tel. 12-644-09-99). Panstwa szpital nie
ptaci za lek, jest on wydawany przez RCKIiK nieodptatnie w ramach Narodowego Programu
Leczenia Hemofilii. Lek zamawia sie za posrednictwem systemu internetowego htips://csm-
swd.nfz.gov.pl/cnr .

#_
ﬁﬁzpilal Uniwersytecki w Krakowie

Poradnia Przykliniczna Kliniki Hematologii

Kierownik Kliniki Hemstologii Poradnia Preyklimiczna (rejesoacja): (12) 424-76-32
dr hab. med. Artor Jorczyizyn Poradnia Zabarzen Erzepniccia: (12) 424-T6-90
31-501 Erakdw, ul. Kopernika 17 Sekretaniat Oddznalh Elinicmego: {12) 424-74-33

tel fax (120 424-T4-24
Krakow 17.11.2018

TWANIK KONSULTACTI
Pacientics | <= I

Dgn: Choroba von Willebranda. tvp (VWEFRCo 15%. VWFAg 20%. FVIII 35%)

W planie operacja usuniecia migdallkow. Nie ma przeciwwskazan hematologicznych do
operacji pod warunkiem odpowiedniego zabezpieczenia:
v Ok 1-2 godz. przed zabiegiem prosze podac Mininm 1.v. 5 amp. a 4 meg = 20 meg (w
100-250 ml soli fizjologiczne). wlew trwajacy ok 3040 min)
¥ Dodatkowo Exacyl 3 x 1000 mg od dnia zabiegu przez calv czas hospitalizacji
(plerwsza dawke nalezy podac 24 h przed operacja). po wypisie Exacyl 3 = 2 tbl
laczmie do co najmmie) do 14 dobv po operac)i
¥ Kolejne dawki Minirionn: 5 amp. co 24 godziny przez 3 doby
¥ Konieczne ograniczenie podazy plyndw w czasie stosowania Minirinn z wwagl na jego
dzialanie antyvdiuretvezne, kontrola cisnienia tetniczego (W razie bolu glowy. uderzen
QOTAcA. WZrostu cisniemia w trakeie wlewn lelm — prosze wvdluzye czas podania do
ok 60 minut)
¥ W razie diuzszego stosowania Minirinu (powvze] 3-4 dni) kontrola poziommu sodu w
SUTOWICY
¥ Prosze nie podawac w okresie okolooperacyinvm oraz 10 dmi przed operacja lekow
dzialajacveh przecrwplytkowo (aspiuryny. ketoprofenu. ibuprofenu 1 mnnych WNLPZ).
Mozna stosowad paracetamol. paracetamol z kodeina. tramadol. dowolne opioidy.
¥ Prosze nie stosowac rowniez heparyn drobnoczasteczloowych

acjentla zglosi sie do szpifala z wlasnym preparatem. W razie komecznosct dalsze dawla
alezv zamowic w BCKIE (Krakow, ul. Rzefnicza 11, tel. 12-644-00-00)  Panstwa szpital
ie placi za lek. jest on wyvdawany przez RCEKIK nieodplatnie w ramach Narodowego
‘rogranm Leczenia Hemofilin, Lek zamawia sie za posredmictwem systenm imnfernetowego
ittps-//csm-swd nfr gov.pl'cor .

Z powazaniem. Joanna Zdziarska. tel. 124247690, 502353604


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

Deon: Hemofilia A, postac ciezka. bez inhibitora

Pacjent zakwalifikowany do zabiegu aloplastvki lewego stawu kolanoweszo. Zalecenia na
okres okolozabiegowy:

v Sposob znieczulema: ogolne.

v Prosze podac¢ o godz. 7.00 w dniu operacji S000 j koncentratu czymmika VIIL o godz.

A0 smdvams = mestsira e 1adehasia § srererdas Teemnse dAe merermesmmandn sletemreanmcms FLTTTT +q

Pacjent zakwalifikowany do zabiegu aloplastyki lewego stawu kolanowego. Zalecenia na okres okotozabiegowy:
v/ Sposob znieczulenia: ogolne.

v Prosze poda¢ o godz. 7.00 w dniu operacji 5000 j koncentratu czynnika VIIl, o godz. 7.30 pobra¢ z osobnego wktucia i
wystac krew do oznaczenia aktywnosci FVIII w osoczu (Pracownia Hemostazy ul. Skawinska 8).

v Po uzyskaniu wynikéw z laboratorium telefonicznie przekaze wiadomos¢, czy mozna rozpoczg¢ operacje.
v' W trakcie operacji prosze poda¢ dodatkowo 1000 j czynnika.
v Kolejne dawki w dobie zabiegu: 3000 j czynnika VIII o godz. 15.00 i godz. 23.00.

v W pierwszej dobie po zabiegu o godz. 7.00: prosze o pobranie krwi do oznaczenia poziomu czynnika, a nastepnie
podanie od razu 3000 j czynnika. Dalsze dawkowanie przekaze telefonicznie po uzyskaniu wyniku z laboratorium.

v Prosze oznacza¢ aktywnos¢ cz. VIII codziennie o 7.00 w dni robocze (przed podaniem koncentratu czynnika) — w
zaleznosci od wyniku bede codziennie modyfikowa¢ dawki czynnika.

v Prosze nie podawac¢ lekéw przeciwptytkowych (aspiryny i innych niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych, w tym
Ketonalu).

v Prosze w pierwszych dobach po operacji codziennie bada¢ morfologie z liczbg ptytek.

v Prosze nie podawac heparyny ani innych lekéw przeciwkrzepliwych (do rozwazenia heparyna drobnoczgsteczkowa tylko
w razie przedtuzonego unieruchomienia i przy braku powiktan krwotocznych).




NABYTA HEMOFILIA

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

» autoprzeciwciata przeciw cz. Vil
» b5-6 dekada zycia LUB okres potogu




NABYTA HEMOFILIA
LECZENIE KRWAWIEN / OSLONA OPERACJI

Podstawg leczenia sg tzw. [preparaty ~Oomijajgce inhibitor” ]

1. rekombinowany aktywny czynnik VIl (NovoSeven)

2. koncentrat aktywowanych czynnikow zespotu 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 VIl - nieskuteczne }

NOWOSC: rekombinowany wieprzowy czynnik VIiI



NABYTA HEMOFILIA o o |

/ ——




SZCZEGOLNE PROBLEMY

zakazenie HCV (lub markery przebytego / wyleczonego zakazenia)
trudny dostep dozylny

artropatia, w tym przykurcze (m.in. trudnosci z utozeniem do zabiegu/operacji
— jatrogenne, silne krwawienia do stawow!)

leki przeciwbolowe (nalezy unikac¢ aspiryny i pochodnych!)
unikac wstrzykniec domiesniowych
szczepienia podskornie

fagodne postacie skaz krwotocznych: pézna diagnoza, niski poziom wiedzy pacjenta
o chorobie, tendencja do bagatelizowania objawow






EPIDEMIOLOGIA

SKAZA 03.2018 Polska 11.2019 Matopolska
KRWOTOCZNA
Hemofilia A 2253 424 (182 ciezka)
Hemofilia B 399 48 (23 ciezka)
Choroba von Willebranda 1978 550
Niedobor czynnika VII 309 133
Niedobor cz. Xl 72 42
Inne 697 510
LACZNIE 5708 1707

Choroba von Willebranda jest skazg niedodiagnozowang. Duze
badania populacyjne wykazuja, ze defekty czynnika von
Willebranda s obecne u 1-2% osob.




s

Niedobor czynnika V (7)

~

Niedobor czynnika X (7)
Niedobor czynnika XIII (1)
SK Ni.edobc’),r czynni_ka V+VIII (6) IMatopolska
KRWO Niedobor czynnika VII+X (3)
Zaburzenia fibrynogenu (35)
Hemofilia A 82 ciezka)
— Wrodzone trombocytopatie (95) :
Hemofilia B 3 ciezka)
Choroba von V\I Nabyta hemofilia (18) 550
Niedobor czyn rl Nabyty nlledobf)r cz.V (1) 133
Nabyty niedobor cz. Xl (1)
Niedobor cz. XI\ Nabyty niedobor cz. XIII (2) 42
N __
Inne 97 510
L ACZNIE 5708 1707




MALOPLYTKOWOSC

PODEJSCIE PRAKTYCZNE



MALOPLYTKOWOSC

PODEJSCIE PRAKTYCZNE

Matoptytkowosc¢ izolowana? (petha morfologia + rozmaz)

wykluczy¢ matoptytkowosc rzekomg D W oV
oy O o’/ ) y J
/ . ’ e £ \\ ) g ’
EDTA — zamiana: cytrynian sodu, heparyna, ) o~ o 4
polokaina, siarczan magnezu (ThromboExact) '53 ,; — ‘("u)r )
*}3 I 7 N t_, Qe
EO0AY Y O@n

Ocenic¢ objawy krwotoczne (czy istotne / zagrazajgce zdrowiu lub
ZyCiu)




Przetoczenie KKPt — wskazania:

liczba ptytek < 10 000/ul (profilaktycznie)

PLT 10-50 000/mcl gdy istotne objawy skazy krwotocznej lub czynniki
ryzyka (uraz, wiek, choroby towarzyszace, leki)

zaburzenia czynnosci ptytek krwi (nawet gdy liczba ptytek w normie!)

profilaktycznie przed procedurg inwazyjng

/SPRAWNA HEMOSTAZA: 20-30 000/ul )
OPERACJA BRZUSZNA, POROD (c.c.): 50 000/ul
OPERACJE CSN, KARDIOCHIR. itp.,
NAKLUCIE LEDZWIOWE: 80-100 000/ul

\LECZENIE P/PLYTKOWE, P/KRZEPLIWE: 50 000/ul /




GLEBOKA MALOPLYTKOWOSC
PODEJSCIE PRAKTYCZNE

— PRZETOCZENIE KKP1

« REAKCJA NA PRZETOCZENIE KKP*:

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

 BRAK REAKCJI NA PRZETOCZENIE KKP*:

— mechanizm immunologiczny matoptytkowosci (ITP)



LECZENIE ITP
ZE WSKAZAN NAGLYCH

v GCS w duzej dawce przez kilka dni
(np. Solu-Medrol 250-1000 mg/d)

v IVIg 1 g/kg/d przez 1-2 dni

W zagrozeniu zycia:KKP* (czesto!) + IVIg + GCS 1.v.

v odstawic¢ leki p/ptytkowe, p/krzepliwe, zahamowac miesigczke
v WSPOMAGAJACO kw. Traneksamowy (Exacyl)



REHABILITACJA

« Ciezka (klinicznie) skaza: w zabezpieczeniu czynnikiem
» Fizjoterapeuta zaznajomiony z problematykg skaz
 Nowoczesnymi metodami (terapia manualna)

« aktywacja / rozluznienie miesni

« odciazenie bolesnych struktur

« rownowaga miesniowa

* poprawa czucia giebokiego

« stabilizacja stawow

« poprawa wzorca chodu / wzorcow ruchowych
» eliminacja kompensacii

« zapobieganie hiperkorekcji | pseudostabilizacji



HEMOFILIA A / B (rzadko tagodna) KRWA’WIENIA ’
CHOROBA VON WILLEBRANDA (b. rzadko typ 1) DO STAWOW / MIESNI




IEMOFILIA A / B (gtéwnie postac ciezka / umiarkowana)
CHOROBA VON WILLEBRANDA (gtownie typ 3 i 2)

* niedobor czynnika VI

* niedobor czynnika Xl (hemofih

« niedobor lub dysfunkcja fibrynogenuNafibrynogenemia, hipofiborynogenemia,
dysfibrynogenemia)

* niedobor czynnika X, V, |, V+VIlI

« skojarzone niedobory czynnikow zaleznyCth od wit. K

e niedobor czynnika XIlII ¥ L KRWAWIENIA }

DO STAWOW /
MIESNI




KWALIFIKACJA HEMATOLOGICZNA

Artropatia wW \ a Stan po h Dysfunkcje w obrebie uktadu ruchu (.nie
przebiegu Skazy pojedynczym tylko wtorne do skazy krwotocznej)

. krwawieniu do
| krWOtC.)CZI’IEJ’ \_ Stawu / migsnia )
k(Jednego / wielu stawow)/

+ zgoda pacjenta
+ motywacja (?)

Bez wplywu:

» rodzaj skazy krwotocznej
 Profilaktyka / brak

* Leczenie domowe / brak

» Stosowane czynniki krzepniecia



[
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hemostaza.edu.pl
Wiedza zawsze
i wszedzie przy Tobie.

al edukacyjny Hemostaza.e . skierowany jes o lekarz
o6w oraz lekarzy w trakcie specjalizacji, le z ierwszego

stawienie problematyki leczenia zakrzepicy,
ocznych, stanu aktualnej wiedzy medycznej

st oficjalnym portalem Grupy ds. Hemostazy Polskiego
i sfuzjologow.

Portal edukacyjny

Materialy edukacyjne
Przypadki kliniczne
Warsztaty on-line
Informacje o konferencjach

www.hemostaza.edu.pl

e  Grupy ds. Hemostazy PTHIT

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



