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WSTEP

CZYM SA CZYNNIKI KRZEPNIECIA?

Czynniki krzepniecia to biatka obecne we krwi, bio- - .
rgce udziat w procesie krzepniecia krwi prowadza-
cym do zatrzymania krwawienia.

URAZ LUB USZKODZENIE

Naczynie krwionosne, ktérego sciana ulegta uszko- — .
dzeniu, obkurcza sie. W ten sposob zostaje ograni-

czony doptyw krwi do miejsca, w ktérym nastgpit
uraz. Nastepnie w miejscu urazu gromadzg sie zak-
tywowane ptytki krwi (rodzaj krwinek odpowiedzial-

nych za krzepnigcie krwi), co prowadzi do utworze- | {% .
nia tzw. czopu ptytkowego. e

OBKURCZENIE NACZYNIA

CZOP PLYTKOWY
Na powierzchni ptytek krwi w obrebie czopu wspét-

dziatajg ze sobg rézne czynniki krzepniecia. Biorg .
one udziat w szeregu ztozonych reakcji enzyma- ?‘\c-f.;“ ‘."-‘5
tycznych (nazywanych kaskadg krzepniecia krwi), SKRZEP FIBRYNOWY

ktorych celem jest utworzenie skrzepu fibrynowego.
Skrzep dziata jak gesta sie¢ utkana komérkami krwi, hamujgca krwawienie.

Czynniki krzepniecia krgzg we krwi w nieaktywnej postaci. Uraz naczynia
krwionosnego powoduje aktywacje ptytek krwi i czynnikow krzepniecia, co
prowadzi do utworzenia skrzepu. Czynniki krzepniecia sg oznaczane cyframi
rzymskimi (np. czynnik | lub FI).

JAKIE SA RZADKIE SKAZY KRWOTOCZNE?

Niedobor lub uposledzenie funkcji jednego lub kilku czynnikéw krzepniecia
opdznia lub uniemozliwia utworzenie skrzepu, co powoduje, ze krwawienie
trwa zbyt dtugo lub nie moze by¢ zatrzymane.

Niedobory czynnika VIl i IX znane sg jako — odpowiednio — hemofilia A i B.
Rzadko wystepujgce niedobory czynnikow krzepniecia to skazy krwotoczne,
w ktérych brakuje jednego (I, II, V, VII, X, Xl, XIII lub kilku czynnikéw
krzepniecia (np. Vi VIl czy I, VII, IX, X) lub ich dziatanie jest nieprawidtowe.
Zaburzenia te sg mniej znane, poniewaz sg diagnozowane rzadko. Wiele
z nich odkryto dopiero w ciggu ostatnich 40 lat.
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NIEDOBOR CZYNNIKA | (fibrynogenu)

Niedobor czynnika krzepniecia | (fibrynogenu) to dziedziczna skaza krwo-
toczna. Poniewaz organizm produkuje mniej fibrynogenu niz powinien,
lub czynnik ten dziata nieprawidtowo, nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Niedobor czynnika | to termin ogdlny, obejmujgcy zaréwno obnizony poziom,
jak i zaburzenia funkcji fibrynogenu. Afibrynogenemia (catkowity brak fibryno-
genu) oraz hipofibrynogenemia (niedobdr fibrynogenu) to skazy, w ktérych
stezenie fibrynogenu we krwi jest obnizone. Dysfibrynogenemia to zaburze-
nie jakosciowe, w ktérym fibrynogen jest produkowany, ale ma nieprawidtowg
budowe i w zwigzku z tym nie dziata prawidtowo. Hipodysfibrynogenemia
to zaburzenie ztozone, w ktérym wystepuje zaréwno niedobér fibrynogenu,
jak i uposledzenie jego funkgciji.

Afibrynogenemia to schorzenie dziedziczone autosomalnie recesywnie, co
oznacza, ze dziecko choruje, jesli odziedziczy od obojga rodzicéw wadliwy
gen. Tak jak w przypadku wszystkich schorzenh autosomalnych recesywnych,
afibrynogenemia wystepuje czesciej w tych czesciach swiata, w ktérych cze-
ste sg matzenstwa miedzy bliskimi krewnymi. Hipofibrynogenemia, dysfibry-
nogenemia i hipodysfibrynogenemia moga by¢ dziedziczone recesywnie
(wtedy oboje rodzice muszg by¢ nosicielami wadliwego genu, aby
u dziecka wystgpito zaburzenie muszg go przekazac¢) lub dominujgco
(aby wystgpito zaburzenie wystarczy, ze dziecko odziedziczy wadliwy gen
po jednym z rodzicéw). Wszystkie rodzaje niedoboru czynnika | dotykajg
zarowno kobiet, jak i mezczyzn.

Objawy niedoboru czynnika | sg zalezne od postaci schorzenia wystepujgce-
go u danej osoby.

AFIBRYNOGENEMIA

Czeste objawy
krwawienie z nosa
tatwe powstawanie siniakow
bardzo obfite/przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne (krwotoczne
miesigczki)
krwawienia do miesni
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krwawienia do stawow (wylewy dostawowe)

krwawienie z kikuta pepowiny przy narodzinach

krwawienie w jamie ustnej, szczegdlnie po chirurgicznym zabiegu
dentystycznym lub usunieciu zeba

nadmierne krwawienie po urazie, zabiegu chirurgicznym lub porodzie
nadmierne krwawienie po obrzezaniu

problemy w cigzy (w tym poronienie)

Inne zgtaszane objawy
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienie w osrodkowym uktadzie nerwowym
(mozgu i rdzeniu kregowym)
powstawanie zakrzepdéw krwi niezwigzanych z urazem naczyn
krwiono$nych (zakrzepica)

HIPOFIBRYNOGENEMIA

Objawy sg podobne do obserwowanych przy afibrynogenemii.
Z reguty im mniej czynnika | wystepuje we krwi danej osoby,
tym objawy skazy krwotocznej sg bardziej nasilone.

DYSFIBRYNOGENEMIA

Objawy zalezg od tego, w jakim stopniu jest uposledzone dziatanie fibrynoge-
nu (jego poziom nie odbiega od normy). U czesci oséb objawy w ogdle
nie wystepujg. Czes¢ chorych doswiadcza krwawien (podobnie jak w przy-
padku afibrynogenemii), inni natomiast wykazujg objawy zakrzepicy (aktywa-
cja krzepniecia krwi w naczyniach krwionosnych mimo braku uszkodzenia
naczynia krwionosnego).

HIPODYSFIBRYNOGENEMIA

Objawy sg réznorodne i zalezne od ilosci wytwarzanego przez organizm
fibrynogenu oraz od tego, w jaki sposéb uposledzone jest jego dziatanie.

Niedobdr czynnika | rozpoznawany jest za pomocg badan krwi, oznaczenia
czasu trombinowego i ilosci fibrynogenu. Niski poziom fibrynogenu lub jego
nieprawidtowe dziatanie mogg jednak by¢ objawem innej choroby, np. watro-
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by lub nerek, co nalezy wykluczy¢ przed badaniem zaburzenia krzepniecia.
Badania powinny by¢ wykonywane przez specjaliste w osrodku leczenia
hemofilii/ skaz krwotocznych.

W leczeniu niedoboru czynnika | stosowane sg trzy preparaty wytwarzane
z osocza ludzkiego:

koncentrat fibrynogenu

krioprecypitat

Swiezo mrozone osocze (FFP)

Wiele os6b z hipofibrynogenemig lub dysfibrynogenemiag nie wymaga lecze-
nia. Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem
czynnika | mozna zapobiec poprzez podawanie lekow hormonalnych (table-
tek antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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NIEDOBOR CZYNNIKA Il (protrombiny)

Niedobor czynnika krzepniecia |l (protrombiny) moze by¢é wrodzony lub
nabyty. Poniewaz organizm produkuje za mato protrombiny lub dziata ona
nieprawidtowo, nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Wrodzony niedobdr czynnika Il to schorzenie dziedziczone autosomalnie re-
cesywnie, co oznacza, ze dziecko choruje, gdy odziedziczy nieprawidtowy
gen od obojga rodzicow. Oznacza to takze, ze schorzenie dotyka zaréwno
kobiet, jak i mezczyzn. Niedobor czynnika Il to bardzo rzadkie schorzenie, ale
tak jak w przypadku wszystkich schorzen autosomalnych recesywnych
wystepuje ono czesciej w tych czesciach swiata, w ktorych spotyka sie
matzenstwa miedzy bliskimi krewnymi.

Wrodzony niedobér czynnika Il moze by¢ takze dziedziczony wraz z niedob-
orami innych czynnikéw (zob. ,Ztozony niedobdr czynnikéw krzepniecia
zaleznych od witaminy K” na str. 20). Nabyty niedob6r czynnika Il moze by¢
izolowany lub moze wspétistnie¢ z niedoborem innych czynnikéw w wyniku
choroby watroby, niedoboru witaminy K lub przyjmowania lekéw przeciw-
zakrzepowych - antagonistow witaminy K (acenokumarolu lub warfaryny).
Nabyty niedobér czynnika Il wystepuje czesciej niz jego postac dziedziczna.

Objawy niedoboru czynnika Il bywajg bardzo zréznicowane.
Z reguty im mniej go wystepuje we krwi, tym objawy bardziej nasilone.

Czeste objawy:
krwawienie z nosa
tatwe powstawanie siniakéw
bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
krwawienia do stawow (wylewy dostawowe)
krwawienia do miesni
krwawienia w jamie ustnej, szczegdlnie po chirurgicznym
zabiegu dentystycznym lub usunieciu zeba
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Inne zgtaszane objawy:
krwawienia w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienia z kikuta pepowiny przy porodzie
nadmierne krwawienie po urazie, w trakcie zabiegu chirurgicznego
badz porodu

Rzadko wystepujgce objawy:
krwawienie w osrodkowym uktadzie nerwowym (mozgu i rdzeniu
kregowym)
krew w moczu (krwiomocz)

Niedobdr czynnika Il rozpoznawany jest za pomocg badania krwi. W celu
prawidtiowego rozpoznania nalezy oznaczy¢ poziom czynnika II, V, VIl i X.
Badania powinny by¢ wykonywane przez specjaliste w osrodku leczenia
hemofilii/ skaz krwotocznych.

W leczeniu niedoboru czynnika Il stosowane sg dwa preparaty:
koncentrat czynnikéw zespotu protrombiny (PCC)
Swiezo mrozone osocze (FFP)

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem czynnika
Il mozna zapobiec poprzez podawanie lekéw hormonalnych (tabletek
antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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NIEDOBOR CZYNNIKA V

Niedobdr czynnika krzepniecia V to dziedziczna skaza krwotoczna. Poniewaz
organizm wytwarza za mato czynnika V lub czynnik ten nie dziata prawidtowo,
nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Niedobor czynnika V to schorzenie autosomalne recesywne, co oznacza, ze
dziecko choruje, jesli od obojga rodzicow odziedziczy nieprawidtowy gen.
Oznacza to takze, ze schorzenie dotyka zaréwno kobiet, jak i mezczyzn.
Niedobdr czynnika V to bardzo rzadkie schorzenie, ale tak jak w przypadku
wszystkich schorzeh autosomalnych recesywnych wystepuje ono czesciej
w tych czesciach swiata, w ktérych spotyka sie matzenstwa pomiedzy bliski-
mi krewnymi.

Objawy niedoboru czynnika V sg na ogét tagodne. U niektorych oséb moga
w ogole nie wystepowacé, cho¢ u dzieci ze znacznym niedoborem czynnika V
krwawienia mogg pojawi¢ sie bardzo wczesnie. Cze$¢ pacjentow w bardzo
wczesnym okresie zycia do$wiadcza krwawienia w obrebie osrodkowego
uktadu nerwowego (mdzgu i rdzenia kregowego).

Czeste objawy:
krwawienia z nosa
tatwe powstawanie siniakdw
bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
krwawienie w jamie ustnej, szczegdlnie po chirurgicznym
zabiegu dentystycznym lub usunieciu zeba

Inne zgtaszane objawy:
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienia do miesni
nadmierne krwawienie po urazie, w trakcie zabiegu chirurgicznego
badz porodu

Rzadko wystepujgce objawy:
krwawienia do stawow (wylewy dostawowe)
krwawienie w osrodkowym uktadzie nerwowym
(mozgu i rdzeniu kregowym)
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Niedobor czynnika V rozpoznawany jest za pomocg badan krwi, ktére powin-
ny zosta¢ wykonane przez specjaliste w osrodku leczenia hemofilii/skaz
krwotocznych. U oséb z nieprawidtowym poziomem czynnika V nalezy takze
sprawdzi¢ poziom czynnika VI, aby wykluczy¢ ztozony niedobdr czynnikow
Vi VIII, ktory jest odrebnym schorzeniem (zob. str. 14).

Leczenie niedoboru czynnika V konieczne jest zwykle tylko w przypadku
powaznych krwawien lub przed zabiegiem chirurgicznym. W leczeniu na ogot
stosuje sie Swiezo mrozone osocze, poniewaz nie ma koncentratu
zawierajgcego wytgcznie czynnik V. Niekiedy stosowane sg takze przetocze-
nia ptytek krwi, poniewaz krwinki te zawierajg czynnik V.

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem czynnika
V mozna zapobiec poprzez podawanie lekéw hormonalnych (tabletek
antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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ZLOZONY NIEDOBOR CZYNNIKOW V | VIII

Ztozony niedobdr czynnikéw Vi VIII to dziedziczna skaza krwotoczna spowo-
dowana wystepujgcym jednoczesnie niskim poziomem czynnika V i VIII.
Poniewaz poziom tych czynnikéw w organizmie jest obnizony, nie dochodzi
do utworzenia skrzepu. Ztozony niedobdr czynnikow V i VIII jest odrebng
jednostkg chorobowg od dwdch innych: niedoboru czynnika V i niedoboru
czynnika VIII (hemofilii typu A).

Ztozony niedobdr czynnikéw V i VIII to schorzenie autosomalne recesywne,
CO oznacza, ze dziecko dziedziczy je tylko wtedy, gdy obydwoje rodzice sg
nosicielami wadliwego genu. Oznacza to takze, ze schorzenie dotyka
zaréwno kobiet, jak i mezczyzn. Niedobor ten to schorzenie wystepujagce
bardzo rzadko, ale tak jak w przypadku wszystkich schorzeh autosomalnych
recesywnych wystepuje czesciej w tych czesciach swiata, w ktérych czeste
sg matzenstwa miedzy bliskimi krewnymi. Wiekszosc¢ przypadkéw obserwuje
sie w rejonie Morza Srédziemnego, szczegdlnie w Izraelu i Wioszech,
ale takze w Iranie.

Chorobe powodujg mutacje w genie, ktéry odpowiada za transport czynnikéw
V i VIII z komorek, w ktorych czynniki te sg produkowane, do krwiobiegu.
U oséb z tym zaburzeniem geny kodujace czynniki Vi VIII dziatajg prawidtowo.

Ztozony niedobor czynnikéw Vi VIII nie powoduje powazniejszych krwawien
niz niedobdr tylko jednego z nich. Objawy ztozonego niedoboru czynnikow V
i VIl sg na ogoét tagodne.

Czeste objawy:
krwawienia skérne
bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
krwawienie w jamie ustnej, szczegdlnie po chirurgicznym
zabiegu dentystycznym lub usunieciu zeba
krwawienie po obrzezaniu
nadmierne krwawienie po urazie, w trakcie zabiegu
chirurgicznego badz porodu
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Inne zgtaszane objawy:
krwawienia z nosa

Rzadko wystepujgce objawy:
krwawienia do stawow (wylewy dostawowe)
krwawienia do miesni

Ztozony niedobdr czynnikow V i VIl jest rozpoznawany za pomocg badania
poziomu tych czynnikow we krwi. Takie badania powinny by¢ wykonywane
przez specjaliste w osrodku leczenia hemofilii/ skaz krwotocznych.

W przypadku ztozonego niedoboru czynnikéw Vi VIl dostepne sg trzy rodza-
je lekow:

koncentrat czynnika VIII

Swiezo mrozone osocze

desmopresyna

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet ze ztozonym niedo-
borem czynnikéw V i VIl mozna zapobiec poprzez podawanie lekéw hormo-
nalnych (tabletek antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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NIEDOBOR CZYNNIKA VI

Niedobd6r czynnika krzepniecia VIl to dziedziczna skaza krwotoczna.
Poniewaz organizm produkuje za mato czynnika VIl lub czynnik ten nie dziata
prawidtowo, nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Niedobor czynnika VIl to schorzenie autosomalne recesywne, co oznacza, ze
dziecko choruje, gdy odziedziczy wadliwy gen od obojga rodzicéw. Oznacza
to takze, Ze schorzenie dotyka zaréwno kobiet, jak i mezczyzn.
Niedobdr czynnika VIl to bardzo rzadkie schorzenie, ale tak jak w przypadku
wszystkich schorzen autosomalnych recesywnych, wystepuje on czesciej
w tych czes$ciach $wiata, w ktérych zdarzajg sie matzenstwa miedzy bliskimi
krewnymi. W Polsce, w poréwnaniu z innymi rejonami $wiata, niedobér czyn-
nika VIl spotyka sie stosunkowo czesto.

Niedobor czynnika VII moze by¢ dziedziczony wraz z niedoborami innych
czynnikdow (zob. ,Ztozony niedobdr czynnikdw krzepniecia zaleznych
od witaminy K” na str. 20). Mozna go tez naby¢ w pdzniejszym okresie zycia
w wyniku choroby watroby, niedoboru witaminy K lub przyjmowania lekow
przeciwzakrzepowych — antagonistow witaminy K (acenokumarolu lub
warfaryny).

Objawy niedoboru czynnika VII bywajg bardzo zréznicowane.

Z reguty im mniej czynnika VII we krwi, tym objawy bardziej nasilone. Osoby,
u ktérych poziom czynnika VII jest bardzo niski, mogg mie¢ nastepujgce
objawy:

Czeste objawy:
krwawienia z nosa
tatwe powstawanie siniakdéw
bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
krwawienie w jamie ustnej, szczegdlnie po chirurgicznym
zabiegu dentystycznym lub usunieciu zeba
krwawienie w obrebie czaszki (u noworodkdéw)
obfite krwawienie przy obrzezaniu
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Inne zgtaszane objawy:
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienia do stawow (wylewy dostawowe)
krwawienia do miesni
krwawienie w osrodkowym uktadzie nerwowym
(mdzgu i rdzeniu kregowym)
nadmierne krwawienie po urazie, w trakcie zabiegu chirurgicznego
badz porodu

Rzadko wystepujgce objawy:
krew w moczu (krwiomocz)
krwawienie z kikuta pepowiny przy narodzinach

Niedobdér czynnika VIl rozpoznawany jest za pomocg badan krwi, ktére po-
winny zosta¢ wykonane przez specjaliste w osrodku leczenia hemofilii/ skaz
krwotocznych.

W leczeniu niedoboru czynnika VIl stosowanych jest kilka rodzajow lekéw:
rekombinowany aktywny czynnik VII (rFVlla)
osoczopochodny Koncentrat czynnika VII
koncentrat czynnikéw zespotu protrombiny (PCC), zawierajgcy
czynniki II, VII, IX, X
Swiezo mrozone osocze

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem czynnika
VIl mozna zapobiec poprzez podawanie lekéw hormonalnych (tabletek
antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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NIEDOBOR CZYNNIKA X

Niedobdr czynnika krzepniecia X to dziedziczna skaza krwotoczna. Poniewaz
organizm produkuje za mato czynnika X lub czynnik ten nie dziata prawidtowo,
nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Niedobdr czynnika X to schorzenie autosomalne recesywne, co oznacza,
ze dziecko choruje, gdy od obojga rodzicow odziedziczy nieprawidtowy gen.
Oznacza to takze, ze schorzenie dotyka zaréwno kobiet, jak i mezczyzn. Nie-
dobor czynnika X jest jednym z najrzadszych dziedzicznych zaburzen
krzepliwoséci, ale tak jak w przypadku wszystkich schorzen autosomalnych
recesywnych, wystepuje czesciej w tych rejonach swiata, w ktoérych spotyka
sie matzenstwa miedzy bliskimi krewnymi.

Niedobor czynnika X moze takze by¢ dziedziczony wraz z niedoborami
innych czynnikéw (zob. ,Ztozony niedobdr czynnikdw krzepniecia zaleznych
od witaminy K” na str. 20).

Z reguty im mniej czynnika X we krwi, tym objawy sg bardziej nasilone.
U osbb z ciezkg postacig niedoboru czynnika X mogg wystepowaé powazne
krwawienia.

Czeste objawy:
krwawienia z nosa
tatwe powstawanie siniakow
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienia do stawéw (wylewy dostawowe)
krwawienia do miesni
krwawienie z kikuta pepowiny przy narodzinach
krwawienie z jamy ustnej, szczegolnie po chirurgicznym zabiegu
dentystycznym lub usunieciu zeba
krwawienie w trakcie zabiegu chirurgicznego lub po urazie

Inne zgtaszane objawy:
bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
krwawienie po obrzezaniu
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nieprawidtowe lub przedtuzajgce sie krwawienie po porodzie
poronienie w pierwszym trymestrze (poronienie samoistne)
krew w moczu (krwiomocz)

krwawienie w osrodkowym uktadzie nerwowym

(mdzgu i rdzeniu kregowym)

Niedobor czynnika X rozpoznawany jest za pomocg badan krwi, ktére
powinny zosta¢ wykonane przez specjaliste w osrodku leczenia hemofilii/
skaz krwotocznych.

W leczeniu niedoboru czynnika X dostepne sg dwa rodzaje preparatéw:
koncentrat zespotu protrombiny (PCC) zawierajgcy czynniki Il, VII, IX, X
(wytwarzany z osocza ludzkiego)

Swiezo mrozone osocze

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem czyn-
nika X mozna zapobiec poprzez podawanie lekow hormonalnych (tabletek
antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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ZLOZONY NIEDOBOR CZYNNIKOW
KRZEPNIECIA ZALEZNYCH OD WITAMINY K

Ztozony niedobdr czynnikdéw krzepniecia zaleznych od witaminy K (VKCFD)
to bardzo rzadka, dziedziczna skaza krwotoczna, ktéra obejmuje cztery czyn-
niki krzepniecia: Il, VII, IX i X. Prawidtowe funkcjonowanie tych czynnikow
zalezy od ich modyfikacji przez enzym gammakarboksylaze, ktory nie moze
dziata¢, gdy brakuje witaminy K.

VKCFD to schorzenie autosomalne recesywne, co oznacza, ze dziecko cho-
ruje, jesli odziedziczy od obojga rodzicéw nieprawidtowy gen. Oznacza to
takze, ze schorzenie dotyka zaréwno kobiet, jak i mezczyzn. VKCFD to bar-
dzo rzadkie schorzenie, ale tak jak w przypadku wszystkich schorzen
autosomalnych recesywnych wystepuje gtéwnie na obszarach, gdzie czeste
sg matzenstwa miedzy bliskimi krewnymi.

VKCFD mozna takze naby¢ w pézniejszym okresie zycia w wyniku choréb
jelit, watroby, zwigzanego z dietg niedoboru witaminy K lub przyjmowania
niektorych lekdéw przeciwzakrzepowych (acenokumarol, warfaryna). Nabyty
VKCFD wystepuje czesciej niz jego dziedziczna postaé. U niektdérych nowo-
rodkéw wystepuje przejsciowy niedobdr witaminy K, ktéremu zapobiega sie,
podajgc te witamine.

Objawy VKCFD sg zréznicowane, ale na ogét tagodne. Pierwsze mogag
wystgpic¢ zaraz po porodzie lub w p6zniejszym okresie zycia. Objawy obser-
wowane przy porodzie nalezy odrézni¢ od niedoboru nabytego. Powazne
krwawienia mogg mie¢ osoby z ciezkg postacig choroby, ale takie objawy sg
na ogot rzadkie i wystepujg wytgcznie u oséb, u ktérych poziom czynnikow
zaleznych od witaminy K jest bardzo niski.

Zgtaszane objawy:
krwawienie z kikuta pepowiny przy porodzie
krwawienia do stawdéw (wylewy dostawowe)
krwawienia do tkanek miekkich i miesni
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
tatwe powstawanie siniakéw
obfite krwawienie po zabiegu chirurgicznym
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Rzadko wystepujgce objawy:
krwawienia w obrebie czaszki (wylewy $rodczaszkowe)
nieprawidtowos$ci w uktadzie kostnym i niewielki ubytek stuchu
(w powaznych wypadkach)

VKCFD rozpoznawany jest za pomocg badan krwi, ktére powinny zostaé
wykonane przez specjaliste w osrodku leczenia hemofilii/ skaz krwotocznych.
Aby potwierdzi¢ rozpoznanie, zwtaszcza u noworodkow, nalezy wykluczyé
nabyty lub lekozalezny niedobdr witaminy K.

W przypadku VKCFD dostepne sa trzy rodzaje lekdw:
witamina K
koncentrat czynnikow zespotu protrombiny (PCC)
Swiezo mrozone osocze

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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NIEDOBOR CZYNNIKA XI

Niedobdr czynnika krzepniecia Xl krzepniecia to dziedziczna skaza krwotoc-
zna. Poniewaz organizm produkuje za mato czynnika Xl lub czynnik ten
nie dziata prawidtowo, nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Niedobor czynnika XI znany jest takze pod nazwg hemofilii typu C.
W odréznieniu od hemofilii typu A i B, w hemofilii C nie wystepujg wylewy
do stawow i miesni. Niedobdr czynnika XI to najczesciej wystepujgca skaza
krwotoczna sposréd rzadkich zaburzen krzepliwosci i drugie (po chorobie
von Willebranda) najbardziej powszechne schorzenie krwotoczne wystepujgce
u kobiet.

Wrodzony niedobdr czynnika Xl moze by¢ dziedziczony autosomalnie rece-
sywnie, czyli dziecko choruje, gdy od obojga rodzicow odziedziczy
nieprawidtowy gen. Mozliwe jest takze dziedziczenie dominujgce, kiedy do
wystgpienia objawéw choroby wystarczy odziedziczenie nieprawidtowego
genu tylko od jednego z rodzicéw. Schorzenie jest najbardziej powszechne
wsérod Zydow aszkenazyjskich, czyli wywodzgcych sie z Europy Wschodniej.

Wiekszo$¢ osbdb z niedoborem czynnika Xl ma niewielkie objawy krwotoczne
lub nie ma ich w ogdle. Zwigzek pomiedzy iloscig czynnika XI we krwi danej
osoby a stopniem natezenia objawéw nie jest jasny; u os6b z lekkg postacig
niedoboru czynnika XI mogg wystgpi¢ powazne krwawienia. Nawet gdy
schorzenie dotyczy cztonkéw rodziny, objawy niedoboru czynnika XI moga
znacznie sie roznic, przez co trudno te skaze zdiagnozowac.

Czeste objawy:
krwawienia z nosa
tatwe powstawanie siniakdéw
bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
nadmierne krwawienie po urazie, w trakcie zabiegu chirurgicznego
badz porodu

22 Czym saq rzadkie skazy krwotoczne



Inne zgtaszane objawy:
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienie w jamie ustnej, szczegdlnie po chirurgicznym
zabiegu dentystycznym lub usunieciu zeba
krew w moczu (krwiomocz)

Niedobor czynnika XI rozpoznawany jest za pomocg badan krwi, ktore
powinny zosta¢ wykonane przez specjaliste w osrodku leczenia hemofilii/
skaz krwotocznych.

Dostepnych jest kilka lekéw, ktére pozwalajg powstrzymac krwawienia u oséb
cierpigcych na niedob6r czynnika XI:

Swiezo mrozone osocze

leki antyfibrynolityczne

klej fibrynowy

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem czynnika
Xl mozna zapobiec poprzez podawanie lekdw hormonalnych (tabletek
antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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NIEDOBOR CZYNNIKA Xlil

Niedobor czynnika krzepniecia Xlll to dziedziczna skaza krwotoczna.
Poniewaz organizm produkuje za mato czynnika XlII lub czynnik ten nie dziata
prawidtowo, nie dochodzi do utworzenia skrzepu.

Niedobdr czynnika XlII to schorzenie autosomalne recesywne, co oznacza,
ze dziecko choruje, jesli od obojga rodzicéw odziedziczy nieprawidtowy gen.
Oznacza to takze, ze schorzenie dotyka zaréwno kobiet, jak i mezczyzn. Nie-
dobdr czynnika Xl to bardzo rzadkie schorzenie, ale tak jak w przypadku
wszystkich schorzen autosomalnych recesywnych wystepuje zwtaszcza
w tych rejonach swiata, w ktorych czeste sg matzenstwa pomiedzy bliskimi
krewnymi.

U wiekszos$ci oséb z niedoborem czynnika Xlll objawy wystepujg od urodze-
nia, czesto juz w postaci krwawienia z kikuta pepowiny. Objawy zwykle
utrzymujg sie przez cate zycie. Z reguty im mniej czynnika XIII wystepuje
we krwi danej osoby, tym objawy skazy krwotocznej sg bardziej nasilone.

Czeste objawy:
krwawienie z kikuta pepowiny przy narodzinach
krwawienie w osrodkowym uktadzie nerwowym
(modzgu i rdzeniu kregowym)
krwawienia z nosa
tatwe powstawanie siniakéw
krwawienia do stawow (wylewy dostawowe)
krwawienie w jamie ustnej, szczegolnie po chirurgicznym
zabiegu dentystycznym lub usunieciu zeba
stabe gojenie ran i nieprawidtowe tworzenie blizn
krwawienia w obrebie tkanek miekkich
problemy w cigzy (w tym nawracajgce poronienia)
krwawienie po obrzezaniu
nadmierne krwawienie po urazie badz w trakcie zabiegu chirurgicznego

Inne zgtaszane objawy:

bardzo obfite/ przedtuzajgce sie krwawienia menstruacyjne
(krwotoczne miesigczki)
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krew w moczu (krwiomocz)
krwawienie w jelitach (krwotok w przewodzie pokarmowym)
krwawienia do miesni

Rzadko wystepujgce objawy:
krwawienie w $ledzionie, ptucach, uszach lub oczach

Rozpoznanie niedoboru czynnika Xlll jest trudne. Standardowe badania
krzepliwosci nie wykryjg tego schorzenia, a niewiele laboratoriow dysponuje
specjalistycznym sprzetem, mogacym okresli¢ aktywnos¢ czynnika XIll.
Nasilenie krwawienia przy porodzie zazwyczaj prowadzi do wczesnej
diagnozy.

Dostepnych jest kilka rodzajow lekow, ktdre pozwalajg powstrzymac krwawie-
nia u oséb z niedoborem czynnika XIII:
osoczopochodny koncentrat czynnika Xll|
rekombinowany koncentrat czynnika XlII (w Polsce niedostepny)
krioprecypitat
Swiezo mrozone osocze

Wszyscy pacjenci z ciezkim niedoborem czynnika Xlll z powodu duzego
ryzyka krwawien srodczaszkowych objeci sg leczeniem profilaktycznym.
Koncentrat czynnika XlII w profilaktyce podaje sie co 4-6 tygodni.

Nadmiernym krwawieniom menstruacyjnym u kobiet z niedoborem czynnika
XIll mozna zapobiec poprzez podawanie lekéw hormonalnych (tabletek
antykoncepcyjnych) lub lekéw antyfibrynolitycznych.

Wiecej informacji na temat MOZLIWOSCI LECZENIA znajduje sie na str. 26
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MOZLIWOSCI LECZENIA

KONCENTRATY CZYNNIKOW KRZEPNIECIA

Podawanie koncentratow pojedynczych czynnikdéw krzepniecia to najskutecz-
niejszy i najbezpieczniejszy sposob leczenia rzadkich skaz krwotocznych.
Niestety, dostepne sg jedynie preparaty zawierajgce oczyszczony czynnik I,
VII, VIII, XI'i XIll. Koncentraty czynnikéw brakujgcych w rzadkich skazach
krwotocznych na og6t produkuje sie z osocza krwi ludzkiej, przy czym sg one
poddawane odpowiedniej obrébce w celu eliminacji wirusow, takich jak HIV
czy WZW typu B i C. Dostepne sg réwniez rekombinowane czynniki
VIIl'i Vlla, XllI. Do ich produkcji nie stosuje sie osocza, dlatego nie powodujg
one zadnego ryzyka choroby zakaznej. Wszystkie czynniki krzepnigecia poda-
je sie dozylnie.

KONCENTRAT CZYNNIKOW ZESPOLU PROTROMBINY
(PCC)

Koncentrat ten powstaje z osocza krwi ludzkiej i zawiera rézne czynniki
krzepniecia, w tym czynniki: Il, VII, IXi X (cho¢ niektére produkty nie zawierajg
wszystkich czterech). PCC jest odpowiedni w leczeniu niedoboréw czynnikow
Ili X oraz wrodzonego, ztozonego niedoboru czynnikéw krzepniecia zaleznych
od witaminy K (VKCFD). Koncentrat ten poddawany jest obrébce w celu
eliminacji wirusow takich jak HIV czy WZW typu B i C. Koncentraty PCC
mogg w bardzo rzadkich przypadkach powodowac zakrzepice. PCC podaje
sie dozylnie.

SWIEZO MROZONE OSOCZE (FFP)

Osocze to sktadnik krwi zawierajgcy wszystkie czynniki krzepniecia, a takze
inne biatka krwi. Osocze stosuje sie w leczeniu rzadkich skaz krwotocznych,
gdy nie jest dostepny oczyszczony koncentrat niedoborowego czynnika.
Jest to standardowy lek stosowany w leczeniu niedoboru czynnika V.
Zazwyczaj osocze nie jest poddawane procesowi inaktywacji wiruséw, wiec
ryzyko przenoszenia choréb zakaznych jest wyzsze. W niektorych krajach
osocze poddane inaktywacji wirusow jest dostepne i stosowane z wyboru.
W przypadku podawania osocza potencjalnym problemem jest przecigzenie
uktadu kragzenia: poniewaz stezenie kazdego z czynnikdw krzepniecia
w osoczu jest niskie, w ciggu kilku godzin nalezy podac¢ pacjentowi znaczng
objetos¢ osocza, aby osiggngé odpowiedni wzrost poziomu okreslonego
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czynnika. Objeto$¢ ta moze przecigzy¢ ukfad krgzenia i obcigzy¢ serce.
Mogg tez wystgpi¢ inne powiktania zwigzane z leczeniem osoczem,
w szczegolnosci reakcje alergiczne lub problemy ptucne (ostra poprzetocze-
niowa niewydolnos¢ oddechowa [TRALI]). Takie problemy pojawiajg sie
duzo rzadziej w przypadku stosowania puli osocza poddanego procesowi
inaktywacji. Osocze podawane jest dozylnie.

KRIOPRECYPITAT

Krioprecypitat, produkowany z osocza krwi ludzkiej, zawiera czynnik VIII,
fibrynogen (czynnik 1) i kilka innych biatek istotnych w procesie krzepniecia
krwi. Krioprecypitat nie jest poddawany procesowi inaktywacji wirusow
i nalezy go stosowac tylko wtedy, gdy nie jest dostepny koncentrat wybrane-
go czynnika krzepnigecia. W poréwnaniu ze $Swiezo mrozonym osoczem,
krioprecypitat zawiera wyzsze stezenie niektorych (cho¢ nie wszystkich)
czynnikdw krzepniecia, wiec do uzyskania efektu leczniczego wystarcza
mniejsza objetosc¢ leku. Podaje sie go dozylnie.

DESMOPRESYNA

Desmopresyna to hormon syntetyczny, ktéry zwieksza poziom czynnika VIl
u pacjentéw ze ztozonym niedoborem czynnikéw V i VIIl. Poniewaz jest to
produkt chemiczny, nie ma ryzyka przeniesienia czynnikéw zakaznych.
Desmopresyna nie wptywa na poziom zadnego z pozostatych czynnikéw
krzepniecia. Mozna jg podawa¢ donosowo lub dozylnie.

LEKI ANTYFIBRYNOLITYCZNE

Leki antyfibrynolityczne, tj. kwas traneksamowy i kwas aminokapronowy
(niedostepny obecnie w Polsce), stosuje sie w celu powstrzymania rozpadu
skrzepu w przypadku krwawien z bton S$luzowych, np. w jamie ustnej,
pecherzu moczowym czy macicy. Leki te majg wiele zastosowan, np.
podczas zabiegéw stomatologicznych, ale nie sg skuteczne w przypadku
powaznych krwawien wewnetrznych lub zabiegéw chirurgicznych. Leki anty-
fibrynolityczne sg szczegdlnie przydatne w leczeniu pacjentéw z niedoborem
czynnika Xl. Sg tez stosowane w celu opanowania nadmiernie obfitych
krwawien menstruacyjnych. Leki antyfibrynolityczne mozna podawac¢ doust-
nie lub w postaci zastrzyku.
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KLEJ FIRBYNOWY

Klej fibrynowy mozna stosowa¢ w leczeniu ran zewnetrznych i podczas
zabiegow dentystycznych, takich jak usuniecie zeba. Nie jest stosowany
w przypadku powaznych krwawien. Nakfada sie go w miejscu krwawienia.

PRZETACZANIE PLYTEK KRWI

Ptytki krwi to krwinki, ktére biorg udziat w krzepnieciu krwi. Niektore czynniki
krzepniecia, w tym czynnik V, sg gromadzone w niewielkich pecherzykach
wewnatrz ptytek. Przetaczanie ptytek krwi stosuje sie czasem w leczeniu
niedoboru czynnika V.

WITAMINA K

Podawanie witaminy K (doustnie, dozylnie, rzadko domiesniowo) moze
pomdc w leczeniu objawéw wrodzonego, ztozonego niedoboru czynnikow
krzepnigecia zaleznych od witaminy K (VKCFD). Gdy podawanie witaminy K
jest nieskuteczne, nalezy uzupetni¢ poziom brakujgcych czynnikéw
krzepniecia za pomocag koncentratu czynnikdbw zespotu protrombiny.
Leczenie za pomocg PCC jest tez konieczne w przypadku zabiegu chirur-
gicznego.

HORMONALNE SRODKI ANTYKONCEPCYJNE

Hormonalne $rodki antykoncepcyjne pomagajg opanowaé zbyt obfite
krwawienia menstruacyjne.

Kazdy lek moze powodowac skutki uboczne, dlatego osoby z rzadkimi skaza-
mi krwotocznymi powinny omowic ten aspekt terapii ze swoim lekarzem.
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JAK RADZIC SOBIE Z DIAGNOZA

Wiadomos$¢ o rozpoznaniu skazy krwotocznej u siebie lub wtasnego dziecka
jest przykra i moze wywota¢ wiele negatywnych emocji. Cze$¢ osdb martwi
sie diagnozg, z kolei inni czujg ogromng ulge, wreszcie rozumiejgc objawy,
z ktérymi zyli od lat. Rodzice mogg poczu¢ sie winni, dowiadujgc sie, ze ich
dziecko odziedziczyto chorobe genetyczng. Wszystkie te uczucia sg natu-
ralne i z czasem prawdopodobnie ming, wraz z nabywaniem coraz wiekszej
wiedzy o chorobie oraz o wptywie, jaki wywiera ona na zycie osoby przez nig
dotkniete;.

Rozmowa z przyjaciotmi, rodzicami, pracownikami stuzby zdrowia czy
osobami, ktére majg skazy krwotoczne, moze byé bardzo pomocna. Zdoby-
cie jak najwiekszej wiedzy o chorobie pomoze takze zyska¢ poczucie wiekszej
pewnosci i ukoi¢ leki. Warto skontaktowaé sie z miejscowg organizacjg
zrzeszajgcyg pacjentdw lub z osdrodkiem leczenia hemofilii/ skaz krwotocz-
nych, aby zada¢ wszelkie nurtujgce pytania oraz omoéwic¢ dostepne mozliwosci.

ZDROWY TRYB ZYCIA

Osoby ze skazg krwotoczng powinny zarejestrowac¢ sie w osrodku leczenia
specjalizujgcym sie w diagnostyce i leczeniu zaburzen krzepliwosci, ktory
na ogot zapewnia najlepsza jakos¢ opieki i najbardziej rzetelne informacije.

Zdrowa dieta i regularne ¢wiczenia pomagajg zachowac zdrowie i sprawnosé¢
fizyczng. Cwiczenia moga takze pomdc zmniejszy¢ stres, niepokgj, depresje
oraz czestos¢ i nasilenie wylewéw do stawdéw. Nadwaga to czynnik dodat-
kowo obcigzajgcy stawy (szczegodlnie kolanowe i skokowe), przez co sg one
bardziej podatne na wylewy.

Osoby z ciezkg postacig zaburzen krzepliwosci, u ktérych wystepuje ryzyko
wylewow dostawowych, powinny unika¢ forsownych czynnosci i sportéw
zwigzanych z duzym ryzykiem urazu, takich jak pitka nozna, zapasy czy jaz-
da na deskorolce. Najlepiej bytoby, gdyby ¢wiczenia dla oséb cierpigcych
na skazy krwotoczne byly opracowywane przez kompetentnego oraz
doswiadczonego lekarza lub fizjoterapeute.
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OPIEKA DENTYSTYCZNA

Wiasciwa higiena jamy ustnej ma kluczowe znaczenie w zapobieganiu proch-
nicy i chorobom dzigset. Jest to szczegdlnie wazne w przypadku oséb ze ska-
zami krwotocznymi, poniewaz utrzymanie jamy ustnej w zdrowiu pozwala
ograniczy¢ liczbe inwazyjnych zabiegéw dentystycznych, kiére moga
powodowa¢ nadmierne lub przedtuzajgce sie krwawienia. Osoby ze skazg
krwotoczng powinny:

my¢ zeby co najmniej dwa razy dziennie,

regularnie czysci¢ zeby nicig dentystyczna,

uzywac pasty do zebow z fluorem,

odbywac regularne wizyty kontrolne.

Wszelkiego rodzaju inwazyjne zabiegi, takie jak usuniecie zeba czy leczenie
kanatowe, moga powodowal krwawienia u osOb ze skazg krwotoczna.
Dentysta powinien skonsultowa¢ sie z osrodkiem leczenia hemofilii/ skaz
krwotocznych w celu okreslenia potencjalnych niebezpieczenstw i odpowied-
niego zaplanowania zabiegu. Przed zabiegiem moze by¢ konieczne podanie
lekéw, ktére pomogg opanowac krwawienie i zapewnig bezpieczny powrét
do zdrowia.

SZCZEPIENIA

Osoby ze skazami krwotocznymi nalezy szczepi¢, ale szczepionki powinny
by¢ podawane podskoérnie, nigdy domiesniowo. Szczepienia przeciwko wiru-
sowemu zapaleniu watroby typu A i B sg szczegdlnie istotne w przypadku
0s0b leczonych $wiezo mrozonym osoczem i innymi preparatami, ktére nie
zostaty poddane procesowi inaktywacji wirusow. Cztonkowie rodziny majacy
kontakt z produktami leczniczymi réwniez powinni sie zaszczepié.

LEKI, KTORYCH NALEZY UNIKAC

Przyjmowanie jakichkolwiek lekéw nalezy konsultowaé z lekarzem. Niek-
térych lekarstw sprzedawanych bez recepty nalezy unika¢, poniewaz
zmniejszajg one krzepliwos¢ krwi. Osoby ze skazami krwotocznymi nie po-
winny przyjmowac kwasu acetylosalicylowego (aspiryna) ani niesteroidowych
lekéw przeciwzapalnych (takich jak ibuprofen czy naproksen), bez zasiegniecia
porady lekarza.
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NALEZY ZAWSZE MIEC PRZY SOBIE INFORMACJE
O CHOROBIE

Nalezy zawsze mie¢ przy sobie informacje o chorobie, przepisywanych
lekach oraz nazwisko i numer telefonu swojego lekarza lub o$rodka leczenia.
W nagtych przypadkach bransoletka lub inny identyfikator, jak np.
Miedzynarodowa Karta Medyczna WFH, Karta Chorego na Hemofilie,
uswiadomig personel medyczny o skazie krwotocznej osoby je noszace;.

Przed planowang podrozg warto znalez¢ adresy i numery telefonéw osrodkow
leczenia hemofilii/ skaz krwotocznych w miejscu, ktore jest celem podrézy.
Warto mie¢ te informacje przy sobie.

SZCZEGOLNE PROBLEMY DOTYCZACE
DZIEWCZAT | KOBIET

Kobiety z niedoborem czynnikow krzepniecia majg czestsze objawy niz
mezczyzni, z uwagi na menstruacje i porody. Dziewczynki mogg szczegodlnie
obficie krwawi¢ przy pierwszym miesigczkowaniu. U kobiet z niedoborem
czynnikow krzepniecia krwawienie menstruacyjne moze by¢ bardziej obfite
i/ lub dtuzej trwajgce, co moze prowadzi¢ do niedokrwisto$ci z niedoboru
zelaza (niskie stezenie hemoglobiny skutkujgce ostabieniem i meczliwosciag).

Na dtugo przed planowang cigzg kobiety z niedoborem czynnikéw krzepniecia
powinny skorzysta¢ z porady genetycznej, dotyczgcej ryzyka urodzenia
chorego dziecka. Powinny tez spotkac sie z potoznikiem, gdy tylko zaczng
podejrzewac, ze sg w cigzy. Potoznik powinien Scisle wspoétpracowac z per-
sonelem osrodka leczenia hemofilii/ skaz krwotocznych w celu zapewnienia
jak najlepszej opieki podczas cigzy i porodu oraz w celu zminimalizowania
potencjalnych powiktan, zaréwno dla matki, jak i noworodka.

W przypadku kobiet z niedoborem pewnych czynnikéw krzepniecia (czynnika
Xl czy afibrynogenemii) ryzyko poronienia i odklejenia tozyska (przed-
wczesnego oddzielenia tozyska od macicy, co zaktdca doptyw krwi i tlenu
do ptodu) moze by¢ wyzsze. Kobiety te, aby zapobiec mozliwym komplikac-
jom, wymagajg leczenia przez caty okres trwania cigzy.

Czym sg rzadkie skazy krwotoczne 31



Gtéwne ryzyko zwigzane z cigzg to krwotok poporodowy. Wszystkie zaburze-
nia krzepliwosci wigzg sie ze zwiekszonym ryzykiem nadmiernego krwawie-
nia po porodzie. Ryzyko to i obfito§¢ krwawienia mozna zredukowac, stosujgc
odpowiednie s$rodki. Indywidualne postepowanie bedzie zalezato od oso-
bistej i rodzinnej historii krwawien, postaci skazy krwotocznej oraz rodzaju
porodu (sitami natury czy przez cesarskie ciecie). W niektorych przypadkach
moze byc¢ konieczne podanie czynnika krzepniecia.

Aby uzyskac wiecej informacji na temat rzadkich skaz krwotocznych, oraz liste publikacji
w réznych jezykach, nalezy przejrzec¢ sekcje rzadkich skaz krwotocznych na stronie
Swiatowej Federacji Hemofilii: www.wfh.org
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Niniejsza publikacja zawiera tylko ogdlne informacje.
Przed podjeciem jakiegokolwiek leczenia nalezy skontaktowac sie
z lekarzem lub innym pracownikiem stuzby zdrowia,
odpowiedzialnym za leczenie.

Zgtaszajac sie do lekarza, nalezy znaé swoj poziom czynnika krzepniecia
oraz dawki czynnika zazwyczaj stosowane w leczeniu. Aby w tym pomac,
lekarz z osrodka leczenia hemofilii wydaje kazdemu pacjentowi legitymacje
Karte Chorego na Hemofilie ,,Najpierw czynnik”.

Nalezy zawsze jg mie¢ przy sobie.

WYTYCZNE DLA ODDZIALU
RATOWNICTWA MEDYCZNEGO
DOTYCZACE CHORYCH NA HEMOFILIE
| CHOROBE VON WILLEBRANDA

Najpierw czynnik!

KARTA CHOREGO

na hemofilié i inne
wrodzone skazy krwotoczne

Grupa ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologdw i Transfuzjologow

Iskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
Czlonek World Federation of Hemophilia
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GDZIE SZUKAC DODATKOWYCH INFORMACJI

Jesli chcesz uzyskaé wiecej informacji, skontaktuj sie z osrodkiem
leczenia hemofilii lub z Polskim Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie
(ul. Indiry Gandhi 14, 02—-776 Warszawa)

Strona internetowa: www.hemofilia.org.pl

ADRESY KOt TERENOWYCH
POLSKIEGO STOWARZYSZENIA CHORYCH NA HEMOFILIE:

GDANSK, ul. Magnoliowa 11, 80-126 Gdansk;

KALISZ, ul. Kaszubska 9 (RCKiK), 62—800 Kalisz;
KATOWICE, ul. Reymonta 8, 40—029 Katowice;
KRAKOW, ul. Kmietowicza 10, 30—092 Krakow;

LUBLIN, ul. Lwowska 16/84, 20-128 Lublin;
£ODZ ul. Pabianicka 62, 93-513 £.6dz;

OLSZTYN, ul. H. Sawickiej 27 (RCKIiK), 10—-247 Olsztyn;
PODLASKIE, ul. Diuga 104, 18—200 Wysokie Mazowieckie;
POMORZE | KUJAWY, ul. Chodkiewicza 44, 85—667 Bydgoszcz;
POZNAN, ul. Grunwaldzka 125a, 60—313 Poznan;
RZESZOW, ul. Strzelnicza 20a/2, 35-103 Rzeszow;
SZCZECIN, Al. Wojska Polskiego 80/82 (RCKiK), 70—-482 Szczecin;
WARSZAWA, ul. I. Gandhi 14, 02—-776 Warszawa;
WROCLAW, ul. Czerwonego Krzyza 5 (RCKiK), 50—345 Wroctaw.
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WSZYSTKO O CHOROBIE
VON WILLEBRANDA

Tol

Operacge
OF'tOpEd zne
u chorych na hemofilie

CWICZENIA
Hemofilia

w wieku dojrzalym

JAK WYBRAC
OPIEKUNKE I PRZEDSZKOLE

Pracwodek dia nodzicin
[T A —

WYTYCZNE
LECZENIA
HEMOFILII

Bezpiecznej podrbzs;i

Publikacje bezptatne, wydawane przez PSCH, mozna otrzymac

w terenowych kotach PSCH.

Prosimy o wptacanie 1% podatku na rzecz Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie. Pienigdze sg wykorzystywane m.in.
na wydawanie publikacji dotyczacych hemofilii.



Niedobér czynnikéw krzepniecia: 1, 1I, V, VII, VIII,
X, XlI, Xlll, ztozony niedobo6r czynnikéw krzepniecia
zaleznych od witaminy K — to rzadkie skazy krwoto-
czne. Wystepuja z czestotliwoscig 1:100 000, a nawet
1:1 000 000. Niektére z nich zostaty zdiagnozowane tylko
u kilku, kilkunastu badz kilkudziesieciu oséb w Pols-
ce. Chorym, ich rodzinom, a takze lekarzom bardzo
trudno znalez¢ informacje na ten temat. Wiele os6b
zapewne nie zostato do tej pory nawet zdiagnozowanych.

Jakie objawy moga swiadczy¢ o wystepowaniu
rzadkich skaz krwotocznych, na czym polega ich
leczenie, gdzie chorzyiich rodziny mogg uzyska¢ pomoc?
~Rzadkie skazy krwotoczne” to pierwsza w Polsce
publikacja, ktéra pomoze mtodym lekarzom, pacjentom
i ich rodzinom uzyska¢ informacje na temat tych chorob.

Publikacja bezptatna, wydana dzigki funduszom pochodzacym z odliczen 1% podatku

na Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie jako Organizacje Pozytku Publicznego.




