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PRZEDMOWA

Z przyjemnoscia przedstawiamy publikacje Niedobor czynnika VII:
wrodzona skaza krwotoczna.

Celem publikacji jest dostarczenie informacji o schorzeniu osobom,
u ktérych wystepuje niedobdr czynnika VII, oraz ich rodzinom.

Podane tu informacje s zgodne ze stanem wiedzy na dzien pub-
likacji. Autorzy i redaktorzy nie ponosza odpowiedzialnosci za
problemy, ktére moga wyniknaé z praktycznego zastosowania
zawartych tu informagji.
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Niedobor czynnika VII/Wrodzona skaza krwotoczna

WSTEP

Wiadomos¢ o rozpoznaniu niedoboru czynnika VII nie jest tatwa
do przyjecia. Jeszcze trudniej to zaakceptowad, gdy diagnoza ta
dotyczy naszego dziecka. W takich chwilach typowe sa uczucia
niepewnosci i frustracji. Wyjatkowo rzadkie wystepowanie nie-
doboru czynnika VII czyni taka diagnoze jeszcze wigkszym wy-
Zwaniem.

Niniejsza publikacja ma trzy gléwne cele. Pierwszy to dostar-
czenie osobom cierpiagcym na niedobér czynnika VII oraz ich
rodzinom informacji o chorobie i o sposobach jej leczenia. Drugim
celem jest poszerzenie wiedzy o objawach krwawieni. Trzecim
celem jest opis zespolu kompleksowej opieki, ktérego pomoc jest
nieodzowna w przypadku wystgpienia probleméw.

Niniejsza publikacja nie udziela wszystkich potrzebnych odpo-
wiedzi. Sposob postepowania medycznego zawsze musi by¢ usta-
lany indywidualnie, dlatego najlepszym Zrédlem informagji jest
zesp6l kompleksowej opieki w osrodku leczenia skaz krwotocz-
nych. Publikacja ta moze jednak stuzy¢ jako punkt odniesienia
i mamy nadzieje, ze pomoze ona osobom z niedoborem czynnika
VII radzi¢ sobie z choroba.
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W JAKI SPOSOB DZIEDZICZY SIE NIEDOBOR
CZYNNIKA VII

Niedob6r czynnika VII to wrodzona skaza krwotoczna. Jest prze-
kazywana dziecku przez rodzica/rodzicow w momencie pocze-
cia. Powodem jest obecnoé¢ nieprawidlowego genu.

Kazda komorka ciata zawiera struktury zwane chromosomami.

Chromosom to dtugi faricuch zwigzku chemicznego znanego jako
DNA. Ludzkie DNA zawiera ok. 30 000 elementéw, zwanych
genami. Geny decyduja o wielu cechach organizmu, takich jak np.
kolor oczu. W przypadku niedoboru czynnika VII jeden z genéw
w chromosomie 13. jest wadliwy.

Ten wadliwy gen znajduje sie w chromosomie, ktéry nie decyduje
o plci dziecka. Oznacza to, ze niedobér czynnika VII moze do-
tyka¢ zaréwno kobiet, jak i mezczyzn, co odréznia go hemofilii.
Hemofilia A (niedobér czynnika VIII) i B (niedobér czynnika IX)
dotyczy przede wszystkim mezczyzn.

Nosicielem/nosicielkq jest osoba, ktéra przenosi nieprawidlowy gen,
ale nie jest dotknieta choroba. Dana osoba dziedziczy niedoboér
czynnika VII wtedy, gdy u jednego z rodzicow wystepuje nie-
dobér czynnika VII, za$ drugi rodzic jest nosicielem, lub gdy oboje
rodzice sa nosicielami. W takim przypadku dziecko moze odzie-
dziczy¢é dwa nieprawidlowe geny czynnika VII: jeden od matki,
a drugi od ojca.

W przyblizeniu jedna na tysigc osob jest nosicielem/nosicielka
wadliwego genu czynnika VII. Poniewaz jednak choroba jest
przekazywana przez obydwoje rodzicéw bedacych nosicielami
takiego genu, niedobér czynnika VII jest niezwykle rzadki -
wystepuje u jednej na 500 000 os6b.
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Ponizsze rysunki prezentuja zasady dziedziczenia
niedoboru czynnika VII

LEGENDA

Zdrowy Nosiciel Niedoboér
czynnika VII

Rysunek 1 ukazuje sytuacje, gdy osoba bedaca nosicielem niedo-
boru czynnika VII ma dziecko z innym nosicielem. Prawdopodo-
bienstwo wystgpienia u dziecka niedoboru czynnika VII wynosi
1 do 4, prawdopodobieristwo nosicielstwa — 1 do 2, za$ szansa, ze
dziecko bedzie zdrowe, jest jak 1 do 4.

N
S
.

Rys. 1

Rysunek 2 ukazuje przypadek, gdy osoba, u ktérej wystepuje
niedobér czynnika VII, ma dziecko z osoba niebedaca nosicielem.
Dziecko bedzie nosicielem, ale nie bedzie chore.

__ B
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Rys. 2
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Rysunek 3 pokazuje sytuacje, gdy osoba z niedoborem czynnika
VII ma dziecko z osoba bedaca nosicielem. Prawdopodobieristwo,
ze dziecko bedzie nosicielem, jest jak 1 do 2; prawdopodobierist-
wo, ze u dziecka wystapi niedob6r czynnika VII, takze wynosi

1do 2.
Rysunek 4 pokazuje, co moze sie zdarzy¢, gdy osoba bedaca
nosicielem niedoboru czynnika VII ma dziecko z osoba, ktéra nie

Rys. 3

jest nosicielem. Prawdopodobieristwo, ze dziecko bedzie nosicie-
lem jestjak 1 do 2; takie same sa szanse, ze dziecko bedzie zdrowe.

r

Rys. 4
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DIAGNOZA

Niedobér czynnika VII czesto rozpoznaje sie niedtugo po porodzie,
gdy u noworodka wystepuje krwawienie z kikuta pepowiny lub
wylew okotoporodowy. Jednak w wielu przypadkach chorobe roz-
poznaje sie p6zniej, czasami dopiero w zyciu dorostym. Osobe,
u ktoérej wystepuja nadmierne krwawienia, lekarz kieruje na badanie
ukladu krzepniecia krwi, czyli oznaczenie czasu protrobinowego,
czesciowej tromboplastyny po aktywacji oraz stezenia fibrynogenu.
Przedtuzony ponad norme czas protrombinowy moze wskazywac
na niedob6r czynnika krzepniecia VII. Na kolejnym etapie diagno-
styki oznacza sie aktywnosci czynnika VII, co potwierdza rozpo-
znanie i pozwala ustali¢ stopieni ciezkosci choroby.

11
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POSTACIE CHOROBY

Posta¢ choroby zalezy od ilosci czynnika VII we krwi. Jesli czyn-
nika nie ma wcale lub jego aktywnos¢ jest bardzo niska, mamy do
czynienia z ciezka postacia schorzenia. Na ogét im nizsza jest
aktywnos¢ czynnika VII, tym ciezsza jest posta¢ choroby, i od-
wrotnie.

Istnieje kilka genetycznych typéw niedoboru czynnika VII. U nie-
ktérych oséb ilosé tego czynnika we krwi jest niemal réwna zeru,
co wyjasnia, dlaczego wystepuja u nich powazne krwawienia.
Sklonnos$¢ do krwawien moze jednak by¢ zréznicowana i nie
zawsze odzwierciedla aktywnoéc¢ czynnika VII we krwi. Na przy-
ktad u niektérych os6b z ciezka postacig niedoboru czynnika VII
krwawienia moga pojawiac sie rzadko.

Wylewy moga wystepowac takze u 0s6b z tagodna lub umiar-
kowang postacig choroby (gdzie aktywnosc¢ czynnika VII wynosi
od 2% do 10% normy). Jednak chorzy ci moga mie¢ trudnosci
z prawidlowym rozpoznawaniem krwawieni, poniewaz wyste-
puja u nich rzadko. Réwnie wazne jest wiec, aby takze te osoby
mialy zapewniona opieke osrodkéw specjalizujacych sie w za-
burzeniach krzepniecia krwi.

Osoby, u ktérych wystepuje niedobér czynnika VII nawet w 1a-
godnej postaci, powinny natychmiast zgtasza¢ wszelkie niepo-
kojace objawy do swojego osrodka leczenia skaz krwotocznych.
Pielegniarka koordynujaca* pomoze okresli¢ rzeczywisty charak-
ter zaistnialego problemu.

*W Polsce jak na razie nie ma opieki koordynowanej w hemofilii, nie ma réwniez
pielegniarek koordynujgcych.
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PRZYCZYNY KRWAWIEN W NIEDOBORZE
CZYNNIKA VII

Krew krazy w organizmie w naczyniach krwionoénych. W przy-
padku urazu tkanek znajdujgce si¢ w nich naczynia krwionosne
moga zosta¢ uszkodzone, co prowadzi do wycieku krwi poza
naczynia. Uszkodzenie naczynn moze wystapi¢ na powierzchni
ciala, np. w przypadku skaleczenia, lub w glebiej potozonych
tkankach, co powoduje siniaki lub krwawienia wewnetrzne.

Krzepniecie krwi, zwane inaczej hemostaza, to skomplikowany
proces, ktéry hamuje krwawienie z uszkodzonych naczyn krwio-
nos$nych. Gdy nastgpi przerwanie naczynia, dochodzi do aktywacji
uktadu krzepniecia. W miejscu uszkodzenia powstaje skrzep,
a krwawienie zostaje zatrzymane. Powstawanie skrzepu odbywa
sie¢ w kilku etapach:

% Phytki, ktére sa niewielkimi fragmentami komoérek krwi, poja-
wiaja sie jako pierwsze w miejscu krwawienia. Zlepiaja sie ze
soba i przyklejaja do Sciany uszkodzonego naczynia.

< Plytki te wysylaja sygnaly chemiczne, ktére ,wzywaja na po-
moc” inne plytki i czynniki krzepniecia.

% Czynniki krzepniecia sa biatkami osocza, oddziatujacymi ze
soba w celu utworzenia nierozpuszczalnego faricucha zwanego
tibryna. Nastepnie pasma fibryny tworza gesta sie¢ poprzety-
kang zlepionymi plytkami krwi. Utrzymuje ona ptytki w obre-
bie skrzepu i nie pozwala im wrdécié¢ do krwiobiegu (rysunek 5).

% Czynnik VII jest czynnikiem krzepniecia wystepujacym we krwi
w $ladowych iloéciach. Jest on niezbedny w kaskadzie krzepnie-
cia - tanficuchu nastepujacych po sobie reakcji zapoczatkowa-
nych przerwaniem naczynia krwionosnego, ktérych celem jest
wytworzenie fibryny. Czynnik VII zostaje aktywowany (wtgczony)

13
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przez czynnik tkankowy, w wyniku czego przeksztalca sie
w aktywny czynnik VII (VIla). Czynnik VIla aktywuje z kolei
inne czynniki (IX i X), umozliwiajac kontynuacje procesu krzep-
niecia i powstanie stabilnego skrzepu. Jesli brakuje jednego
z bialek krzepniecia, taficuch reakcji zostaje przerwany, a proces
krzepniecia przebiega wolniej lub nie zachodzi wcale.

OSOBA ZDROWA OSOBA Z NIEDOBOREM CZ. VII

' Rl
1. Rozpoczecie krwawienia 1. Rozpoczecie krwawienia

2. Obkurczanie naczyn 2. Obkurczanie naczyn

4. Skrzep fibrynowy

4. Niepelny skrzep,
krwawienie nawraca

Rysunek 5
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W wyniku uszkodzenia naLzynla czynniki kr Lepmecm uleg a]a aktywacji

Z\ nnik VII
‘ I!

Brakuje czynnika VII
- nie dochodzi do powstania skrzepu

Rysunek 6
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TYPOWE KRWAWIENIA U OSOB Z NIEDOBOREM
CZYNNIKA VII

Ponizej przedstawiono rodzaje krwawien (w kolejnosci od naj-

czestszych), ktére wystepuja u oséb z niedoborem czynnika VII:

% bardzo obfite/ przedtuzajace sie krwawienia menstruacyjne (krwo-
toczne miesigczki),

< krwawienia z nosa,

“ krwawienia z dzigset,

% czeste siniaki i sklonnosé do ich wystepowania,

% krwawienia z przewodu pokarmowego (czarne, smoliste stolce,
jasnoczerwone lub fusowate wymioty).

% wylewy domie$niowe (krwiaki),

“wylewy dostawowe,

< krew w moczu (krwiomocz),

% krwawienie do mézgu lub rdzenia kregowego (osrodkowy uktad
Nerwowy).

Lista ta nie jest pelna. Moga wystepowaé takze inne rodzaje
krwawien. W przypadku podejrzenia, ze wystapilo krwawienie,
lub poczucia dyskomfortu z nieznanej przyczyny nalezy jak
najszybciej skontaktowa¢ si¢ z o§rodkiem leczenia skaz krwo-
tocznych. Pracownicy osrodka pomoga oceni¢ sytuacje i dobraé

odpowiedni sposdb postepowania.

16
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OZNAKI I OBJAWY WYLEWOW

Osoba z niedoborem czynnika VII musi by¢ wyczulona na objawy po-
szczegOlnych typéw wylewow; niektére z nich mogg zagrazac zyciu.
Uwaga: glowa, szyja, klatka piersiowa, jama brzuszna

Krwawienia, ktére wystepuja w obrebie glowy, szyi, klatki piersio-
wej lub jamy brzusznej, moga zagrazaé¢ zyciu. Wymagaja natych-
miastowego leczenia: podania czynnika VII lub rekombinowanego
aktywnego czynnika VII. Nalezy pamietaé, ze wylewy te moga
wystapi¢ po urazie lub samoistnie (bez wyraznego powodu).

Wypadek, uraz lub inne niepokojace objawy powinno si¢ nie-
zwlocznie zglaszaé w osrodku leczenia skaz krwotocznych.

Glowa

Mozg, chroniony przez czaszke, kontroluje wszystkie funkcje zy-
ciowe organizmu. Wylewy krwi w obrebie glowy sa bardzo nie-
bezpieczne i wymagaja natychmiastowego leczenia. Objawy moga
wystapi¢ natychmiast lub po uptywie kilku godzin.

Objawy:

% bol gtowy,

% zaburzenia widzenia (wzroku),

< nudnoéci i wymioty,

< zmiana zachowania,

«» sennosé,

*» utrata rownowagi,*

% utrata koordynacji motoryki matej (niezdarnosc, trudnosci z wy-
konaniem czynno$ci manualnych),*

*W powaznych urazach glowy objawy te nasilajq si¢ z czasem.

17
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< omdlenia.*
% drgawki.*

W przypadku wystapienia jednego z powyzszych objawéw na-
lezy niezwlocznie skonsultowac¢ sie z lekarzem.

Szyja

Gardlo jest silnie unaczynione, to znaczy, ze znajduje si¢ w nim
wiele naczynn krwionoénych - zyl i tetnic. Niewielki uraz lub
infekcja moga spowodowac gromadzenie si¢ krwi w obrebie szyi.
Moze to spowodowac trudnosci z oddychaniem lub nawet catko-
wicie zablokowac drogi oddechowe.

Objawy:

% b6l w szyi lub bol gardta,

< obrzek,

% trudnosci z przetykaniem,

% trudnosci z oddychaniem.

Klatka piersiowa

W Kklatce piersiowej znajduja sie pluca, serce i wiele duzych naczyn
krwionosnych. Krwawienie do ptuc powoduje wypelnienie peche-
rzykéw plucnych krwia, co utrudnia wymiane tlenowa i wywotuje
duszno$é. Nastepuje zatrzymanie krwi wewnatrz pecherzykéw
ptucnych, ktére zwykle przechowuja tlen. Utrudnia to oddychanie.

Objawy:

< bol w klatce piersiowej,

% trudnosci z oddychaniem,

 kaszel lub odkrztuszanie krwi.

*W powaznych urazach glowy objawy te nasilajq si¢ z czasem.

18
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Jama brzuszna

W jamie brzusznej znajduja sie liczne narzady, np. zotadek, Sle-
dziona, watroba i jelita. Uraz w tym obszarze moze spowodowac
grozne krwawienia, ktére nieleczone moga zagrazac zyciu.

Objawy:

% bol brzucha lub podbrzusza,
“nudnoéci i wymioty,

% obecno$¢ krwi w moczu,

 obecnosé krwi w stolcu lub czarne stolce.
Wylewy podskorne (siniaki)

Siniaki s3 widoczne na skorze. Na ogol nie sa niebezpieczne,
rzadko wymagaja leczenia

Objawy:

< zmiana barwy: skdra szybko sie zaczerwienia, z uptywem czasu
zmienia kolor, przechodzac od fioletowo-granatowego do zétta-
wego;

% obrzek: nastepuje w wyniku nagromadzenie krwi pod skoéra.
Jesli to mozliwe, nalezy za pomoca dlugopisu lub markera
obrysowac¢ kontur obrzeku, aby méc Sledzi¢ jego ewentualne
powiekszanie sie. Miejsce, w ktérym nagromadzona jest krew,
jest raczej miekkie w dotyku; krew zazwyczaj wnika stopnio-
wo w glab tkanek, co prowadzi do splycenia obrzeku lub
zmniejsza sie¢ wraz z wchionieciem krwi (gojeniem). Rozmiar
obrzeku w przypadku siniakéw nie powinien przekraczaé roz-
miaru jajka;

% podwyzszona cieptota skory.

19
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Wylewy domiesniowe i dostawowe

Wylewy domiesniowe i dostawowe wymagaja niezwlocznej de-
cyzji dotyczacej rozpoczecia leczenia. Powtarzajace si¢ wylewy
do stawéw powoduja uszkodzenie chrzastki, co z kolei prowadzi
do przewleklego bélu (artropatia). Nieprawidlowo leczone wy-
lewy do mieéni moga uciska¢ na nerwy i naczynia, powodujac
zaburzenia czucia i ukrwienia.

Objawy:

% bol w stanie spoczynku lub przy poruszaniu sig, ograniczenie
lub utrata ruchomosci koriczyny, w ktérej wystapit wylew, uty-
kanie,

% u malego dziecka placz z nieznanej przyczyny,

% podwyzszona cieptota miejsca wylewu, spowodowana nagro-
madzeniem sie krwi w stawie lub miesniu,

% obrzek koniczyny: jego wielko$¢ mozna kontrolowac za pomoca
miarki lub sznurka, aby stwierdzi¢ powiekszenie lub zmniejsze-
nie sie wylewu dostawowego lub domiesniowego. Skutecznym
sposobem pomiaru jest obrysowanie dlugopisem lub markerem
konturu obszaru, w ktérym wystapit obrzek, i obserwacja zmian
jego rozmiaru.
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I PIERWSZA POMOC PRZY LECZENIU WYLEWOW

W tym dziale opisano sposoby leczenia drobnych i umiarkowa-
nych wylewéw do stawéw lub do tkanek miekkich.

Odciazenie i uniesienie konczyny to dwa sposoby na zmniejszenie
bélu i dyskomfortu wywotanego przez wylew.

Warto zauwazy¢, ze cho¢ przez dlugi czas w leczeniu drobnych
i umiarkowanych wylewéw do stawéw i tkanek miekkich zale-
cano oklady z lodu i ucisk, obecnie metody te sa kwestionowane.
Dlatego przy wystapieniu krwawienia nalezy skontaktowac sie
z oérodkiem leczenia skaz krwotocznych w celu uzyskania wska-
zoéwek dotyczacych najlepszego sposobu leczenia.

Odpoczynek. Nalezy odcigzy¢ noge: chory powinien maksymalnie
ograniczy¢ chodzenie, uzywaé woézka inwalidzkiego lub kul. Ra-
mie mozna odciazy¢ za pomocy szalika lub temblaka.

Uniesienie. Nalezy unies¢ koriczyne, w ktorej wystapit uraz, aby
znalazla sie powyzej poziomu serca. Zmniejszy to obrzek i poprawi
krazenie krwi.

Jesli zalecane jest zastosowanie zimnego oktadu:

Zimny oklad: mozna uzy¢ woreczka z lodem lub opakowania
mrozonych warzyw owinietego w wilgotny recznik. Nigdy nie
nalezy ktas¢ lodu bezposrednio na skére. Lod nalezy stosowac co
2 godziny przez ok. 15 minut.

Jesli zalecane jest zastosowanie ucisku:

Ucisk: staw, w ktérym wystgpit uraz, nalezy owina¢ bandazem
elastycznym, zakladajac opatrunek 6semkowy (kltosowy). Nalezy
zwroci¢ uwage na ewentualne odretwienie, zimno, ostry bol lub
zmiane koloru palcéw koniczyny. S to oznaki uposledzonego kraze-
nia krwi. W przypadku wystapienia jednego z tych objawéw ban-
daz nalezy niezwtocznie zdja¢ i zalozy¢ luzniej.
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W przypadku wyzej opisanych wylewéw nalezy niezwlocznie
skontaktowac sie z o$rodkiem leczenia skaz krwotocznych, po-
niewaz moze by¢ konieczne leczenie przy uzyciu koncentratu
czynnika VII lub rekombinowanego aktywnego czynnika VI

Masywny wylew domie$niowy moze prowadzi¢ do trwalego
uszkodzenia konczyny. Miednie, nerwy i naczynia krwionoéne
narazone sa bowiem przez gromadzaca sie¢ krew na znaczny
ucisk. W przypadku podejrzenia wylewu domiesniowego nalezy
natychmiast skontaktowa¢ sie z osrodkiem leczenia. Ponadto,
jesli stosowana jest opaska uciskowa, nalezy zwréci¢ baczna
uwage, by nie wystapily opisane wczesniej objawy wskazu-
jace na nadmierny ucisk bandaza oraz ograniczenie krazenia
krwi.

Krwawienia z nosa

Wiele os6b z niedoborem czynnika VII miewa krwawienia z nosa.
W takiej sytuacji nalezy zasiegna¢ porady w osrodku leczenia skaz
krwotocznych.

Pierwsza pomoc w przypadku krwawien z nosa

% Zachowaj spokdj.

% UsigdZz wyprostowany i uciskaj miekka czes¢ nosa w miejscu,
w ktérym chrzastka Iaczy sie z koscia.

% Oddychaj przez usta i uciskaj nos przez 10 do 15 minut.

% Jesli krwawienie z nosa utrzymuje si¢, kontynuuj ucisk. Gdy
trwa dluzej niz 30 minut lub jesli czesto nawraca w kolejnych
dniach, nalezy skontaktowaé sie z osrodkiem leczenia skaz
krwotocznych celem oméwienia mozliwosci leczenia, np. za
pomoca kwasu traneksamowego (Exacyl). To lek wydawany
na recepte.
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Krwawienia z dziasel

W zapobieganiu krwawieniom z dzigsel najwazniejsza jest wtasciwa
higiena jamy ustnej, regularne szczotkowanie zebéw i stosowanie
nici dentystycznej. Je$li mimo to krwawienia z dzigsel wystepuja,
nalezy skontaktowac sie z osrodkiem leczenia w celu oméwienia
dostepnych mozliwosci leczenia (np. kwas traneksamowy).

Krwawienia z przewodu pokarmowego

Krwawienia tego typu sa wynikiem zmian chorobowych w zo-
tadku lub jelitach; ich objawem sg wymioty z domieszka krwi lub
krew w stolcu. Krwawienia z przewodu pokarmowego bywaja
niezauwazane. Objawy moga wystapic¢ dopiero po kilku dniach od
wystapienia krwawienia. Niezwykle wazne jest, aby jak najszybciej
po wystapieniu objawéw skontaktowac sie z osrodkiem leczenia
skaz krwotocznych w celu zastosowania odpowiedniego leczenia
i unikniecia przetaczania krwi lub hospitalizaciji.

Objawy:

% czarne (smoliste) stolce,

% jasna krew w stolcach,

% uczucie dyskomfortu w zotadku (skurcze),

< krwiste lub fusowate wymioty,

“ nieuzasadnione zmeczenie.

Krew w moczu (krwiomocz)

Krwiomocz to dolegliwos¢ dobrze znana osobom ze skazami
krwotocznymi. W wiekszosci przypadkéw dla jego ustgpienia
wystarczy picie duzejilosci wody (minimum dwa litry wody nie-
gazowanej dziennie) i odpoczynek. Przy pierwszych oznakach
krwiomoczu nalezy skontaktowac sie z osrodkiem leczenia skaz
krwotocznych.
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Uwaga! Podczas krwiomoczu nigdy nie nalezy przyjmowac kwasu
traneksamowego, poniewaz moze to spowodowac powazne uszko-

dzenie nerek.

Bardzo obfite/przedluzajace sie krwawienia

menstruacyjne (krwotoczne miesiaczki)

Niedobér czynnika VII u kobiet moze by¢ przyczyna bardzo ob-
fitych i przedtuzajacych sie krwawiers menstruacyjnych. Mozna im
zapobiegad, stosujac srodki hormonalne, takie jak np. doustne srod-
ki antykoncepcyjne. Do innych metod nalezy stosowanie wktadki
wewnatrzmacicznej lub przyjmowanie w czasie menstruacji kwasu
traneksamowego. Jesli te sposoby nie sa skuteczne, nalezy w czasie
menstruacji podawac dozylnie koncentrat czynnika VII lub rekom-
binowanego aktywnego czynnika VII. Warto dodag, ze obfite mie-
sigczki nie sa dolegliwoscia, z ktora trzeba sie pogodzi¢. Wazny jest
kontakt z osrodkiem leczenia skaz krwotocznych w celu uzyskania
wlasciwej opieki i opracowania odpowiedniego sposobu ztagodze-
nia objawéw krwawienia, jak réwniez doprowadzenia do poprawy
jakosci zycia.

Ciaza i porod

W okresie ciazy u kazdej kobiety poziom czynnika VII nieznacz-
nie wzrasta. Mozna wiec zalozy¢, ze wzrosnie takze u kobiet
w cigzy, ktére choruja na jego niedobér. Ten niewielki wzrost nie
eliminuje jednak potencjalnego ryzyka krwotoku podczas porodu
lub po rozwiazaniu. Kobieta w ciazy, u ktérej wystepuje niedobor
czynnika VII, musi znajdowa¢ sie pod opieka osrodka leczenia
skaz krwotocznych, poniewaz moze by¢ konieczne opracowanie
na okres porodu specjalnego planu leczenia.
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MOZLIWOSCI LECZENIA:
KONCENTRATY CZYNNIKA KRZEPNIECIA

Leczenie koncentratami czynnika krzepniecia podnosi na okreslo-
ny czas aktywnosé¢ czynnika VII we krwi na tyle, aby zahamowacé
krwawienie. Lek podawany jest dozylnie. Obecnie dostepne sa
dwa rodzaje leczenia: rekombinowanym aktywnym czynnikiem
VII (rFVIla) oraz osoczopochodnym czynnikiem VII (FVII). Sa to
preparaty bezpieczne i skuteczne. Hematolog podejmie decyzje,
ktéry z nich bedzie najwlasciwszy dla ciebie lub twojego dziecka.

Rekombinowany czynnik VIIa jest wytwarzany laboratoryjnie
z zastosowaniem metod biologii molekularnej - nie jest on produ-
kowany z krwi ludzkiej (osocza). Okres péltrwania* tego czyn-
nika wynosi od 2 do 4 godzin. Produkt ten mozna przechowywac
w temperaturze pokojowej.

Osoczopochodny czynnik VII jest wytwarzany z osocza pocho-
dzacego z krwi dawcoéw. Osoby te sa starannie dobierane, za$
pobrana krew jest kazdorazowo badana pod katem obecnosci
znanych wiruséw. Ponadto czynnik jest poddawany obrébce ma-
jacej na celu usuniecie wszelkich, potencjalnie obecnych wiruséw.
Okres pottrwania tego leku wynosi ok. 6 godzin. Produkt nalezy
przechowywac w lodéwece.

Koncentraty czynnika VII podawane sa w celu zapobiegania krwa-
wieniom lub ich leczenia.

* Okres péttrwania to czas, po ktérym stezenie czynnika we krwi zmniejsza sig
o potowe.
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I INNE LEKI
|

Kwas traneksamowy (Exacyl) jest dostepny w postaci tabletek
oraz zastrzykéw podawanych dozylnie. Stosuje sie go w przypad-
ku krwawien z bton §luzowych (nosa, ust, uktadu pokarmowego,
macicy i pochwy).

Stosowanie hormonalnych $rodkéw antykoncepcyjnych spra-
wia, ze blona §luzowa macicy staje sie ciefisza, przez co krwa-
wienie menstruacyjne jest mniej obfite.

I AKTYWNOSC FIZYCZNA 1 CWICZENIA
[ ]

Osobom z niedoborem czynnika VII nie zaleca si¢ uprawiania
sportow kontaktowych z powodu wysokiego ryzyka urazu, szcze-
golnie glowy, mieéni i stawow.

Rodzaje zalecanych lub niedozwolonych sportéw i form aktyw-
nosci fizycznej musza by¢ dobrane indywidualnie w zaleznosci od
takich czynnikéw jak posta¢ schorzenia i przebyte krwawienia.
Najbardziej kompetentna osoba, z ktéra nalezy sie skonsultowaé
w kwestii doboru sportéw i typéw aktywnosci fizycznej, jest
fizjoterapeuta z osrodka leczenia skaz krwotocznych.

I SZCZEPIENIA
|

Dziecko z niedoborem czynnika VII powinno by¢ szczepione zgod-
nie z harmonogramem ustalonym przez pediatre lub lekarza ro-
dzinnego. Zaleca sig, aby kazda osoba otrzymujaca koncentrat
czynnika osoczopochodnego zostata profilaktycznie zaszczepiona
przeciwko wirusowemu zapaleniu watroby typu A i B.
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ZESPOL. KOMPLEKSOWE] OPIEKI W OSRODKU
LECZENIA WRODZONYCH SKAZ
KRWOTOCZNYCH

Jak sama nazwa wskazuje, zesp6t kompleksowej opieki ds. skaz
krwotocznych* $wiadczy wiekszos¢ ustug medycznych zaleca-
nych dziecku lub osobie dorostej z wrodzona skaza krwotoczna.
Zespol sklada sie z szeregu specjalistow:

< kierownik medyczny, zazwyczaj hematolog,

% pielegniarka koordynujaca,

% fizjoterapeuta,

% pracownik socjalny i/lub psycholog.

Zespot Scisle wspotpracuje z innymi specjalistami, m.in. chirur-
giem ortopeda, reumatologiem, dentysta, genetykiem, psychiatra.

PODSUMOWANIE

Osoby z ciezka postaciag niedoboru czynnika VII moga doswiad-
cza¢ groznych krwawien. Zaburzenie to mozna leczy¢, stosujac
takie preparaty jak koncentraty czynnika VII, ktére zatrzymuja
krwawienia. Wazne jest, aby osoby cierpigce na zaburzenie krzep-
niecia pozostawatly pod opieka osrodka specjalizujacego sie w le-
czeniu tego rodzaju schorzen.

*W Polsce na razie nie funkcjonujq zespoly opieki koordynowanej.
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Petna lista osrodkéw leczqcych skazy krwotoczne jest
dostepna na stronie internetowej Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Niniejsza publikacja zawiera tylko ogélne informacje.
Przed podjeciem jakiegokolwiek leczenia nalezy
skontaktowad sie z lekarzem lub innym pracownikiem

stuzby zdrowia, odpowiedzialnym za leczenie.

Zglaszajac sie do lekarza nalezy zna¢ swoj
poziom czynnika krzepniecia oraz dawki
czynnika zazwyczaj stosowane w leczeniu.
Aby w tym pomoéc, lekarz z osrodka leczenia
hemofilii wydaje kazdemu pacjentowi
legitymacje (Karte Chorego na Hemofilie
»Najpierw czynnik”).

Nalezy zawsze mie¢ ja przy sobie.
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GDZIE SZUKAC DODATKOWYCH INFORMAC]I

Jesli chcesz uzyskac 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 He-
mofilie:

GDANSK,

ul. Magnoliowa 11, 80-126 Gdarisk;
KALISZ,

ul. Kaszubska 9 (RCKiK), 62-800 Kalisz;
KATOWICE,

ul. Reymonta 8, 40-029 Katowice;
KRAKOW,

ul. Kmietowicza 10, 30-092 Krakoéw;
LUBLIN,

ul. Sapiehy 2/3, 20-092 Lublin;

LODZ,

ul. Pabianicka 62, 93-513 £6dz;
OLSZTYN,

ul. H. Sawickiej 27 (RCKiK), 10-247 Olsztyn;
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PODLASKIE,

ul. Dluga 104, 18-200 Wysokie Mazowieckie;
POMORZE I KUJAWY,

ul. Chodkiewicza 44, 85-667 Bydgoszcz;

POZNAN,

ul. Grunwaldzka 125a, 60-313 Poznan;

RZESZOW,

ul. Strzelnicza 20a/2, 35-103 Rzeszéw;

SZCZECIN,

Al. Wojska Polskiego 80/82 (RCKIiK), 70-482 Szczecin;
WARSZAWA,

ul. I. Gandhi 14, 02-776 Warszawa;

WROCLAW,

ul. Czerwonego Krzyza 5 (RCKiK), 50-345 Wroctaw.

Prosimy o wplacanie 1% podatku na rzecz Polskiego Stowarzy-
szenia Chorych na Hemofilie. Pienigdze sg wykorzystywane m.in.
na wydawanie publikacji dotyczacych hemofilii.

Publikacje bezptatne, wydawane przez PSCH, mozna otrzymac
w terenowych kotach PSCH.






Publikacja bezptatna, wydana dzieki funduszom pochodzacym z odliczen 1% podatku
na Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie jako Organizacje Pozytku Publicznego.
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