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PRZEDMOWA

Z przyjemnoœci¹ przedstawiamy publikacjê Niedobór czynnika VII:

wrodzona skaza krwotoczna.

Celem publikacji jest dostarczenie informacji o schorzeniu osobom,
u których wystêpuje niedobór czynnika VII, oraz ich rodzinom.

Podane tu informacje s¹ zgodne ze stanem wiedzy na dzieñ pub-
likacji. Autorzy i redaktorzy nie ponosz¹ odpowiedzialnoœci za
problemy, które mog¹ wynikn¹æ z praktycznego zastosowania
zawartych tu informacji.
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WSTÊP

Wiadomoœæ o rozpoznaniu niedoboru czynnika VII nie jest ³atwa
do przyjêcia. Jeszcze trudniej to zaakceptowaæ, gdy diagnoza ta
dotyczy naszego dziecka. W takich chwilach typowe s¹ uczucia
niepewnoœci i frustracji. Wyj¹tkowo rzadkie wystêpowanie nie-
doboru czynnika VII czyni tak¹ diagnozê jeszcze wiêkszym wy-
zwaniem.

Niniejsza publikacja ma trzy g³ówne cele. Pierwszy to dostar-
czenie osobom cierpi¹cym na niedobór czynnika VII oraz ich
rodzinom informacji o chorobie i o sposobach jej leczenia. Drugim
celem jest poszerzenie wiedzy o objawach krwawieñ. Trzecim
celem jest opis zespo³u kompleksowej opieki, którego pomoc jest
nieodzowna w przypadku wyst¹pienia problemów.

Niniejsza publikacja nie udziela wszystkich potrzebnych odpo-
wiedzi. Sposób postêpowania medycznego zawsze musi byæ usta-
lany indywidualnie, dlatego najlepszym Ÿród³em informacji jest
zespó³ kompleksowej opieki w oœrodku leczenia skaz krwotocz-
nych. Publikacja ta mo¿e jednak s³u¿yæ jako punkt odniesienia
i mamy nadziejê, ¿e pomo¿e ona osobom z niedoborem czynnika
VII radziæ sobie z chorob¹.
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W JAKI SPOSÓB DZIEDZICZY SIÊ NIEDOBÓR

CZYNNIKA VII

Niedobór czynnika VII to wrodzona skaza krwotoczna. Jest prze-
kazywana dziecku przez rodzica/rodziców w momencie poczê-
cia. Powodem jest obecnoœæ nieprawid³owego genu.

Ka¿da komórka cia³a zawiera struktury zwane chromosomami.

Chromosom to d³ugi ³añcuch zwi¹zku chemicznego znanego jako
DNA. Ludzkie DNA zawiera ok. 30 000 elementów, zwanych
genami. Geny decyduj¹ o wielu cechach organizmu, takich jak np.
kolor oczu. W przypadku niedoboru czynnika VII jeden z genów
w chromosomie 13. jest wadliwy.

Ten wadliwy gen znajduje siê w chromosomie, który nie decyduje
o p³ci dziecka. Oznacza to, ¿e niedobór czynnika VII mo¿e do-
tykaæ zarówno kobiet, jak i mê¿czyzn, co odró¿nia go hemofilii.
Hemofilia A (niedobór czynnika VIII) i B (niedobór czynnika IX)
dotyczy przede wszystkim mê¿czyzn.

Nosicielem/nosicielk¹ jest osoba, która przenosi nieprawid³owy gen,
ale nie jest dotkniêta chorob¹. Dana osoba dziedziczy niedobór
czynnika VII wtedy, gdy u jednego z rodziców wystêpuje nie-
dobór czynnika VII, zaœ drugi rodzic jest nosicielem, lub gdy oboje
rodzice s¹ nosicielami. W takim przypadku dziecko mo¿e odzie-
dziczyæ dwa nieprawid³owe geny czynnika VII: jeden od matki,
a drugi od ojca.

W przybli¿eniu jedna na tysi¹c osób jest nosicielem/nosicielk¹
wadliwego genu czynnika VII. Poniewa¿ jednak choroba jest
przekazywana przez obydwoje rodziców bêd¹cych nosicielami
takiego genu, niedobór czynnika VII jest niezwykle rzadki –
wystêpuje u jednej na 500 000 osób.
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Poni¿sze rysunki prezentuj¹ zasady dziedziczenia

niedoboru czynnika VII

Rysunek 1 ukazuje sytuacjê, gdy osoba bêd¹ca nosicielem niedo-
boru czynnika VII ma dziecko z innym nosicielem. Prawdopodo-
bieñstwo wyst¹pienia u dziecka niedoboru czynnika VII wynosi
1 do 4, prawdopodobieñstwo nosicielstwa — 1 do 2, zaœ szansa, ¿e
dziecko bêdzie zdrowe, jest jak 1 do 4.

Rys. 1

Rysunek 2 ukazuje przypadek, gdy osoba, u której wystêpuje
niedobór czynnika VII, ma dziecko z osob¹ niebêd¹c¹ nosicielem.
Dziecko bêdzie nosicielem, ale nie bêdzie chore.

Rys. 2
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Rysunek 3 pokazuje sytuacjê, gdy osoba z niedoborem czynnika
VII ma dziecko z osob¹ bêd¹c¹ nosicielem. Prawdopodobieñstwo,
¿e dziecko bêdzie nosicielem, jest jak 1 do 2; prawdopodobieñst-
wo, ¿e u dziecka wyst¹pi niedobór czynnika VII, tak¿e wynosi
1 do 2.

Rys. 3

Rysunek 4 pokazuje, co mo¿e siê zdarzyæ, gdy osoba bêd¹ca
nosicielem niedoboru czynnika VII ma dziecko z osob¹, która nie
jest nosicielem. Prawdopodobieñstwo, ¿e dziecko bêdzie nosicie-
lem jest jak 1 do 2; takie same s¹ szanse, ¿e dziecko bêdzie zdrowe.

Rys. 4
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DIAGNOZA

Niedobór czynnika VII czêsto rozpoznaje siê nied³ugo po porodzie,
gdy u noworodka wystêpuje krwawienie z kikuta pêpowiny lub
wylew oko³oporodowy. Jednak w wielu przypadkach chorobê roz-
poznaje siê póŸniej, czasami dopiero w ¿yciu doros³ym. Osobê,
u której wystêpuj¹ nadmierne krwawienia, lekarz kieruje na badanie
uk³adu krzepniêcia krwi, czyli oznaczenie czasu protrobinowego,
czêœciowej tromboplastyny po aktywacji oraz stê¿enia fibrynogenu.
Przed³u¿ony ponad normê czas protrombinowy mo¿e wskazywaæ
na niedobór czynnika krzepniêcia VII. Na kolejnym etapie diagno-
styki oznacza siê aktywnoœci czynnika VII, co potwierdza rozpo-
znanie i pozwala ustaliæ stopieñ ciê¿koœci choroby.
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POSTACIE CHOROBY

Postaæ choroby zale¿y od iloœci czynnika VII we krwi. Jeœli czyn-
nika nie ma wcale lub jego aktywnoœæ jest bardzo niska, mamy do
czynienia z ciê¿k¹ postaci¹ schorzenia. Na ogó³ im ni¿sza jest
aktywnoœæ czynnika VII, tym ciê¿sza jest postaæ choroby, i od-
wrotnie.

Istnieje kilka genetycznych typów niedoboru czynnika VII. U nie-
których osób iloœæ tego czynnika we krwi jest niemal równa zeru,
co wyjaœnia, dlaczego wystêpuj¹ u nich powa¿ne krwawienia.
Sk³onnoœæ do krwawieñ mo¿e jednak byæ zró¿nicowana i nie
zawsze odzwierciedla aktywnoœæ czynnika VII we krwi. Na przy-
k³ad u niektórych osób z ciê¿k¹ postaci¹ niedoboru czynnika VII
krwawienia mog¹ pojawiaæ siê rzadko.

Wylewy mog¹ wystêpowaæ tak¿e u osób z ³agodn¹ lub umiar-
kowan¹ postaci¹ choroby (gdzie aktywnoœæ czynnika VII wynosi
od 2% do 10% normy). Jednak chorzy ci mog¹ mieæ trudnoœci
z prawid³owym rozpoznawaniem krwawieñ, poniewa¿ wystê-
puj¹ u nich rzadko. Równie wa¿ne jest wiêc, aby tak¿e te osoby
mia³y zapewnion¹ opiekê oœrodków specjalizuj¹cych siê w za-
burzeniach krzepniêcia krwi.

Osoby, u których wystêpuje niedobór czynnika VII nawet w ³a-
godnej postaci, powinny natychmiast zg³aszaæ wszelkie niepo-
koj¹ce objawy do swojego oœrodka leczenia skaz krwotocznych.
Pielêgniarka koordynuj¹ca* pomo¿e okreœliæ rzeczywisty charak-
ter zaistnia³ego problemu.
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PRZYCZYNY KRWAWIEÑ W NIEDOBORZE

CZYNNIKA VII

Krew kr¹¿y w organizmie w naczyniach krwionoœnych. W przy-
padku urazu tkanek znajduj¹ce siê w nich naczynia krwionoœne
mog¹ zostaæ uszkodzone, co prowadzi do wycieku krwi poza
naczynia. Uszkodzenie naczyñ mo¿e wyst¹piæ na powierzchni
cia³a, np. w przypadku skaleczenia, lub w g³êbiej po³o¿onych
tkankach, co powoduje siniaki lub krwawienia wewnêtrzne.

Krzepniêcie krwi, zwane inaczej hemostaz¹, to skomplikowany
proces, który hamuje krwawienie z uszkodzonych naczyñ krwio-
noœnych. Gdy nast¹pi przerwanie naczynia, dochodzi do aktywacji
uk³adu krzepniêcia. W miejscu uszkodzenia powstaje skrzep,
a krwawienie zostaje zatrzymane. Powstawanie skrzepu odbywa
siê w kilku etapach:

�P³ytki, które s¹ niewielkimi fragmentami komórek krwi, poja-
wiaj¹ siê jako pierwsze w miejscu krwawienia. Zlepiaj¹ siê ze
sob¹ i przyklejaj¹ do œciany uszkodzonego naczynia.

�P³ytki te wysy³aj¹ sygna³y chemiczne, które „wzywaj¹ na po-
moc” inne p³ytki i czynniki krzepniêcia.

�Czynniki krzepniêcia s¹ bia³kami osocza, oddzia³uj¹cymi ze
sob¹ w celu utworzenia nierozpuszczalnego ³añcucha zwanego
fibryn¹. Nastêpnie pasma fibryny tworz¹ gêst¹ sieæ poprzety-
kan¹ zlepionymi p³ytkami krwi. Utrzymuje ona p³ytki w obrê-
bie skrzepu i nie pozwala im wróciæ do krwiobiegu (rysunek 5).

�Czynnik VII jest czynnikiem krzepniêcia wystêpuj¹cym we krwi
w œladowych iloœciach. Jest on niezbêdny w kaskadzie krzepniê-
cia – ³añcuchu nastêpuj¹cych po sobie reakcji zapocz¹tkowa-
nych przerwaniem naczynia krwionoœnego, których celem jest
wytworzenie fibryny. Czynnik VII zostaje aktywowany (w³¹czony)
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przez czynnik tkankowy, w wyniku czego przekszta³ca siê
w aktywny czynnik VII (VIIa). Czynnik VIIa aktywuje z kolei
inne czynniki (IX i X), umo¿liwiaj¹c kontynuacjê procesu krzep-
niêcia i powstanie stabilnego skrzepu. Jeœli brakuje jednego
z bia³ek krzepniêcia, ³añcuch reakcji zostaje przerwany, a proces
krzepniêcia przebiega wolniej lub nie zachodzi wcale.
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OSOBA ZDROWA

1. Rozpoczêcie krwawienia

2. Obkurczanie naczyñ

3. Czop z p³ytek krwi

4. Skrzep fibrynowy

OSOBA Z NIEDOBOREM CZ. VII

4. Niepe³ny skrzep,
krwawienie nawraca

1. Rozpoczêcie krwawienia

2. Obkurczanie naczyñ

3. Czop z p³ytek krwi

Rysunek 5



Rysunek 6
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OSOBA ZDROWA

OSOBA Z NIEDOBOREM CZ. VII

W wyniku uszkodzenia naczynia czynniki krzepni cia ulegaj aktywacjiæ à

Kolejne czynniki krzepni cia ulegaj aktywacji powstaje skrzepæ à –

Czynnik VII

Brakuje czynnika VII
nie dochodzi do powstania skrzepu–



TYPOWE KRWAWIENIA U OSÓB Z NIEDOBOREM

CZYNNIKA VII

Poni¿ej przedstawiono rodzaje krwawieñ (w kolejnoœci od naj-

czêstszych), które wystêpuj¹ u osób z niedoborem czynnika VII:

�bardzo obfite/przed³u¿aj¹ce siê krwawienia menstruacyjne (krwo-

toczne miesi¹czki),

�krwawienia z nosa,

�krwawienia z dzi¹se³,

�czêste siniaki i sk³onnoœæ do ich wystêpowania,

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

�wylewy domiêœniowe (krwiaki),

�wylewy dostawowe,

�krew w moczu (krwiomocz),

�krwawienie do mózgu lub rdzenia krêgowego (oœrodkowy uk³ad
nerwowy).

Lista ta nie jest pe³na. Mog¹ wystêpowaæ tak¿e inne rodzaje

krwawieñ. W przypadku podejrzenia, ¿e wyst¹pi³o krwawienie,

lub poczucia dyskomfortu z nieznanej przyczyny nale¿y jak

najszybciej skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia skaz krwo-

tocznych. Pracownicy oœrodka pomog¹ oceniæ sytuacjê i dobraæ

odpowiedni sposób postêpowania.
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OZNAKI I OBJAWY WYLEWÓW

Osoba z niedoborem czynnika VII musi byæ wyczulona na objawy po-
szczególnych typów wylewów; niektóre z nich mog¹ zagra¿aæ ¿yciu.

Uwaga: g³owa, szyja, klatka piersiowa, jama brzuszna

Krwawienia, które wystêpuj¹ w obrêbie g³owy, szyi, klatki piersio-
wej lub jamy brzusznej, mog¹ zagra¿aæ ¿yciu. Wymagaj¹ natych-
miastowego leczenia: podania czynnika VII lub rekombinowanego
aktywnego czynnika VII. Nale¿y pamiêtaæ, ¿e wylewy te mog¹
wyst¹piæ po urazie lub samoistnie (bez wyraŸnego powodu).
Wypadek, uraz lub inne niepokoj¹ce objawy powinno siê nie-
zw³ocznie zg³aszaæ w oœrodku leczenia skaz krwotocznych.

G³owa

Mózg, chroniony przez czaszkê, kontroluje wszystkie funkcje ¿y-
ciowe organizmu. Wylewy krwi w obrêbie g³owy s¹ bardzo nie-
bezpieczne i wymagaj¹ natychmiastowego leczenia. Objawy mog¹
wyst¹piæ natychmiast lub po up³ywie kilku godzin.

Objawy:

�ból g³owy,

�zaburzenia widzenia (wzroku),

�nudnoœci i wymioty,

�zmiana zachowania,

�sennoœæ,

�utrata równowagi,*

�utrata koordynacji motoryki ma³ej (niezdarnoœæ, trudnoœci z wy-
konaniem czynnoœci manualnych),*

17

Niedobór czynnika VII/Wrodzona skaza krwotoczna

*W powa¿nych urazach g³owy objawy te nasilaj¹ siê z czasem.



�omdlenia.*

�drgawki.*

W przypadku wyst¹pienia jednego z powy¿szych objawów na-
le¿y niezw³ocznie skonsultowaæ siê z lekarzem.

Szyja

Gard³o jest silnie unaczynione, to znaczy, ¿e znajduje siê w nim
wiele naczyñ krwionoœnych – ¿y³ i têtnic. Niewielki uraz lub
infekcja mog¹ spowodowaæ gromadzenie siê krwi w obrêbie szyi.
Mo¿e to spowodowaæ trudnoœci z oddychaniem lub nawet ca³ko-
wicie zablokowaæ drogi oddechowe.

Objawy:

�ból w szyi lub ból gard³a,

�obrzêk,

� trudnoœci z prze³ykaniem,

� trudnoœci z oddychaniem.

Klatka piersiowa

W klatce piersiowej znajduj¹ siê p³uca, serce i wiele du¿ych naczyñ
krwionoœnych. Krwawienie do p³uc powoduje wype³nienie pêche-
rzyków p³ucnych krwi¹, co utrudnia wymianê tlenow¹ i wywo³uje
dusznoœæ. Nastêpuje zatrzymanie krwi wewn¹trz pêcherzyków
p³ucnych, które zwykle przechowuj¹ tlen. Utrudnia to oddychanie.

Objawy:

�ból w klatce piersiowej,

� trudnoœci z oddychaniem,

�kaszel lub odkrztuszanie krwi.
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Jama brzuszna

W jamie brzusznej znajduj¹ siê liczne narz¹dy, np. ¿o³¹dek, œle-
dziona, w¹troba i jelita. Uraz w tym obszarze mo¿e spowodowaæ
groŸne krwawienia, które nieleczone mog¹ zagra¿aæ ¿yciu.

Objawy:

�ból brzucha lub podbrzusza,

�nudnoœci i wymioty,

�obecnoœæ krwi w moczu,

�obecnoœæ krwi w stolcu lub czarne stolce.

Wylewy podskórne (siniaki)

Siniaki s¹ widoczne na skórze. Na ogó³ nie s¹ niebezpieczne,
rzadko wymagaj¹ leczenia

Objawy:

�zmiana barwy: skóra szybko siê zaczerwienia, z up³ywem czasu
zmienia kolor, przechodz¹c od fioletowo-granatowego do ¿ó³ta-
wego;

�obrzêk: nastêpuje w wyniku nagromadzenie krwi pod skór¹.
Jeœli to mo¿liwe, nale¿y za pomoc¹ d³ugopisu lub markera
obrysowaæ kontur obrzêku, aby móc œledziæ jego ewentualne
powiêkszanie siê. Miejsce, w którym nagromadzona jest krew,
jest raczej miêkkie w dotyku; krew zazwyczaj wnika stopnio-
wo w g³¹b tkanek, co prowadzi do sp³ycenia obrzêku lub
zmniejsza siê wraz z wch³oniêciem krwi (gojeniem). Rozmiar
obrzêku w przypadku siniaków nie powinien przekraczaæ roz-
miaru jajka;

�podwy¿szona ciep³ota skóry.

19

Niedobór czynnika VII/Wrodzona skaza krwotoczna



Wylewy domiêœniowe i dostawowe

Wylewy domiêœniowe i dostawowe wymagaj¹ niezw³ocznej de-
cyzji dotycz¹cej rozpoczêcia leczenia. Powtarzaj¹ce siê wylewy
do stawów powoduj¹ uszkodzenie chrz¹stki, co z kolei prowadzi
do przewlek³ego bólu (artropatia). Nieprawid³owo leczone wy-
lewy do miêœni mog¹ uciskaæ na nerwy i naczynia, powoduj¹c
zaburzenia czucia i ukrwienia.

Objawy:

�ból w stanie spoczynku lub przy poruszaniu siê, ograniczenie
lub utrata ruchomoœci koñczyny, w której wyst¹pi³ wylew, uty-
kanie,

�u ma³ego dziecka p³acz z nieznanej przyczyny,

�podwy¿szona ciep³ota miejsca wylewu, spowodowana nagro-
madzeniem siê krwi w stawie lub miêœniu,

�obrzêk koñczyny: jego wielkoœæ mo¿na kontrolowaæ za pomoc¹
miarki lub sznurka, aby stwierdziæ powiêkszenie lub zmniejsze-
nie siê wylewu dostawowego lub domiêœniowego. Skutecznym
sposobem pomiaru jest obrysowanie d³ugopisem lub markerem
konturu obszaru, w którym wyst¹pi³ obrzêk, i obserwacja zmian
jego rozmiaru.

20

Niedobór czynnika VII/Wrodzona skaza krwotoczna



PIERWSZA POMOC PRZY LECZENIU WYLEWÓW

W tym dziale opisano sposoby leczenia drobnych i umiarkowa-
nych wylewów do stawów lub do tkanek miêkkich.

Odci¹¿enie i uniesienie koñczyny to dwa sposoby na zmniejszenie
bólu i dyskomfortu wywo³anego przez wylew.

Warto zauwa¿yæ, ¿e choæ przez d³ugi czas w leczeniu drobnych
i umiarkowanych wylewów do stawów i tkanek miêkkich zale-
cano ok³ady z lodu i ucisk, obecnie metody te s¹ kwestionowane.
Dlatego przy wyst¹pieniu krwawienia nale¿y skontaktowaæ siê
z oœrodkiem leczenia skaz krwotocznych w celu uzyskania wska-
zówek dotycz¹cych najlepszego sposobu leczenia.

Odpoczynek. Nale¿y odci¹¿yæ nogê: chory powinien maksymalnie
ograniczyæ chodzenie, u¿ywaæ wózka inwalidzkiego lub kul. Ra-
miê mo¿na odci¹¿yæ za pomoc¹ szalika lub temblaka.

Uniesienie. Nale¿y unieœæ koñczynê, w której wyst¹pi³ uraz, aby
znalaz³a siê powy¿ej poziomu serca. Zmniejszy to obrzêk i poprawi
kr¹¿enie krwi.

Jeœli zalecane jest zastosowanie zimnego ok³adu:

Zimny ok³ad: mo¿na u¿yæ woreczka z lodem lub opakowania
mro¿onych warzyw owiniêtego w wilgotny rêcznik. Nigdy nie
nale¿y k³aœæ lodu bezpoœrednio na skórê. Lód nale¿y stosowaæ co
2 godziny przez ok. 15 minut.

Jeœli zalecane jest zastosowanie ucisku:

Ucisk: staw, w którym wyst¹pi³ uraz, nale¿y owin¹æ banda¿em
elastycznym, zak³adaj¹c opatrunek ósemkowy (k³osowy). Nale¿y
zwróciæ uwagê na ewentualne odrêtwienie, zimno, ostry ból lub
zmianê koloru palców koñczyny. S¹ to oznaki upoœledzonego kr¹¿e-
nia krwi. W przypadku wyst¹pienia jednego z tych objawów ban-
da¿ nale¿y niezw³ocznie zdj¹æ i za³o¿yæ luŸniej.
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W przypadku wy¿ej opisanych wylewów nale¿y niezw³ocznie
skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia skaz krwotocznych, po-
niewa¿ mo¿e byæ konieczne leczenie przy u¿yciu koncentratu
czynnika VII lub rekombinowanego aktywnego czynnika VII.

Masywny wylew domiêœniowy mo¿e prowadziæ do trwa³ego
uszkodzenia koñczyny. Miêœnie, nerwy i naczynia krwionoœne
nara¿one s¹ bowiem przez gromadz¹c¹ siê krew na znaczny
ucisk. W przypadku podejrzenia wylewu domiêœniowego nale¿y
natychmiast skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia. Ponadto,
jeœli stosowana jest opaska uciskowa, nale¿y zwróciæ baczn¹
uwagê, by nie wyst¹pi³y opisane wczeœniej objawy wskazu-
j¹ce na nadmierny ucisk banda¿a oraz ograniczenie kr¹¿enia
krwi.

Krwawienia z nosa

Wiele osób z niedoborem czynnika VII miewa krwawienia z nosa.
W takiej sytuacji nale¿y zasiêgn¹æ porady w oœrodku leczenia skaz
krwotocznych.

Pierwsza pomoc w przypadku krwawieñ z nosa

�Zachowaj spokój.

�Usi¹dŸ wyprostowany i uciskaj miêkk¹ czêœæ nosa w miejscu,
w którym chrz¹stka ³¹czy siê z koœci¹.

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

�Jeœli krwawienie z nosa utrzymuje siê, kontynuuj ucisk. Gdy
trwa d³u¿ej ni¿ 30 minut lub jeœli czêsto nawraca w kolejnych
dniach, nale¿y skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia skaz
krwotocznych celem omówienia mo¿liwoœci leczenia, np. za
pomoc¹ kwasu traneksamowego (Exacyl). To lek wydawany
na receptê.
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Krwawienia z dzi¹se³

W zapobieganiu krwawieniom z dzi¹se³ najwa¿niejsza jest w³aœciwa
higiena jamy ustnej, regularne szczotkowanie zêbów i stosowanie
nici dentystycznej. Jeœli mimo to krwawienia z dzi¹se³ wystêpuj¹,
nale¿y skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia w celu omówienia
dostêpnych mo¿liwoœci leczenia (np. kwas traneksamowy).

Krwawienia z przewodu pokarmowego

Krwawienia tego typu s¹ wynikiem zmian chorobowych w ¿o-
³¹dku lub jelitach; ich objawem s¹ wymioty z domieszk¹ krwi lub
krew w stolcu. Krwawienia z przewodu pokarmowego bywaj¹
niezauwa¿ane. Objawy mog¹ wyst¹piæ dopiero po kilku dniach od
wyst¹pienia krwawienia. Niezwykle wa¿ne jest, aby jak najszybciej
po wyst¹pieniu objawów skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia
skaz krwotocznych w celu zastosowania odpowiedniego leczenia
i unikniêcia przetaczania krwi lub hospitalizacji.

Objawy:

�czarne (smoliste) stolce,

� jasna krew w stolcach,

�uczucie dyskomfortu w ¿o³¹dku (skurcze),

�krwiste lub fusowate wymioty,

�nieuzasadnione zmêczenie.

Krew w moczu (krwiomocz)

Krwiomocz to dolegliwoœæ dobrze znana osobom ze skazami
krwotocznymi. W wiêkszoœci przypadków dla jego ust¹pienia
wystarczy picie du¿ej iloœci wody (minimum dwa litry wody nie-
gazowanej dziennie) i odpoczynek. Przy pierwszych oznakach
krwiomoczu nale¿y skontaktowaæ siê z oœrodkiem leczenia skaz
krwotocznych.
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Uwaga! Podczas krwiomoczu nigdy nie nale¿y przyjmowaæ kwasu
traneksamowego, poniewa¿ mo¿e to spowodowaæ powa¿ne uszko-
dzenie nerek.

Bardzo obfite/przed³u¿aj¹ce siê krwawienia

menstruacyjne (krwotoczne miesi¹czki)

Niedobór czynnika VII u kobiet mo¿e byæ przyczyn¹ bardzo ob-
fitych i przed³u¿aj¹cych siê krwawieñ menstruacyjnych. Mo¿na im
zapobiegaæ, stosuj¹c œrodki hormonalne, takie jak np. doustne œrod-
ki antykoncepcyjne. Do innych metod nale¿y stosowanie wk³adki
wewn¹trzmacicznej lub przyjmowanie w czasie menstruacji kwasu
traneksamowego. Jeœli te sposoby nie s¹ skuteczne, nale¿y w czasie
menstruacji podawaæ do¿ylnie koncentrat czynnika VII lub rekom-
binowanego aktywnego czynnika VII. Warto dodaæ, ¿e obfite mie-
si¹czki nie s¹ dolegliwoœci¹, z któr¹ trzeba siê pogodziæ. Wa¿ny jest
kontakt z oœrodkiem leczenia skaz krwotocznych w celu uzyskania
w³aœciwej opieki i opracowania odpowiedniego sposobu z³agodze-
nia objawów krwawienia, jak równie¿ doprowadzenia do poprawy
jakoœci ¿ycia.

Ci¹¿a i poród

W okresie ci¹¿y u ka¿dej kobiety poziom czynnika VII nieznacz-
nie wzrasta. Mo¿na wiêc za³o¿yæ, ¿e wzroœnie tak¿e u kobiet
w ci¹¿y, które choruj¹ na jego niedobór. Ten niewielki wzrost nie
eliminuje jednak potencjalnego ryzyka krwotoku podczas porodu
lub po rozwi¹zaniu. Kobieta w ci¹¿y, u której wystêpuje niedobór
czynnika VII, musi znajdowaæ siê pod opiek¹ oœrodka leczenia
skaz krwotocznych, poniewa¿ mo¿e byæ konieczne opracowanie
na okres porodu specjalnego planu leczenia.
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MO¯LIWOŒCI LECZENIA:

KONCENTRATY CZYNNIKA KRZEPNIÊCIA

Leczenie koncentratami czynnika krzepniêcia podnosi na okreœlo-
ny czas aktywnoœæ czynnika VII we krwi na tyle, aby zahamowaæ
krwawienie. Lek podawany jest do¿ylnie. Obecnie dostêpne s¹
dwa rodzaje leczenia: rekombinowanym aktywnym czynnikiem
VII (rFVIIa) oraz osoczopochodnym czynnikiem VII (FVII). S¹ to
preparaty bezpieczne i skuteczne. Hematolog podejmie decyzjê,
który z nich bêdzie najw³aœciwszy 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 pó³trwania* tego czyn-
nika wynosi od 2 do 4 godzin. Produkt ten mo¿na przechowywaæ
w temperaturze pokojowej.

Osoczopochodny czynnik VII jest wytwarzany z osocza pocho-
dz¹cego z krwi dawców. Osoby te s¹ starannie dobierane, zaœ
pobrana krew jest ka¿dorazowo badana pod k¹tem obecnoœci
znanych wirusów. Ponadto czynnik jest poddawany obróbce ma-
j¹cej na celu usuniêcie wszelkich, potencjalnie obecnych wirusów.
Okres pó³trwania tego leku wynosi ok. 6 godzin. Produkt nale¿y
przechowywaæ w lodówce.

Koncentraty czynnika VII podawane s¹ w celu zapobiegania krwa-
wieniom lub ich leczenia.
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INNE LEKI

Kwas traneksamowy (Exacyl) jest dostêpny w postaci tabletek
oraz zastrzyków podawanych do¿ylnie. Stosuje siê go w przypad-
ku krwawieñ z b³on œluzowych (nosa, ust, uk³adu pokarmowego,
macicy i pochwy).

Stosowanie hormonalnych œrodków antykoncepcyjnych spra-
wia, ¿e b³ona œluzowa macicy staje siê cieñsza, przez co krwa-
wienie menstruacyjne jest mniej obfite.

AKTYWNOŒÆ FIZYCZNA I ÆWICZENIA

Osobom z niedoborem czynnika VII nie zaleca siê uprawiania
sportów kontaktowych z powodu wysokiego ryzyka urazu, szcze-
gólnie g³owy, miêœni i stawów.

Rodzaje zalecanych lub niedozwolonych sportów i form aktyw-
noœci fizycznej musz¹ byæ dobrane indywidualnie w zale¿noœci od
takich czynników jak postaæ schorzenia i przebyte krwawienia.
Najbardziej kompetentn¹ osob¹, z któr¹ nale¿y siê skonsultowaæ
w kwestii doboru sportów i typów aktywnoœci fizycznej, jest
fizjoterapeuta z oœrodka leczenia skaz krwotocznych.

SZCZEPIENIA

Dziecko z niedoborem czynnika VII powinno byæ szczepione zgod-
nie z harmonogramem ustalonym przez pediatrê lub lekarza ro-
dzinnego. Zaleca siê, aby ka¿da osoba otrzymuj¹ca koncentrat
czynnika osoczopochodnego zosta³a profilaktycznie zaszczepiona
przeciwko wirusowemu zapaleniu w¹troby typu A i B.
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ZESPÓ£ KOMPLEKSOWEJ OPIEKI W OŒRODKU

LECZENIA WRODZONYCH SKAZ

KRWOTOCZNYCH

Jak sama nazwa wskazuje, zespó³ kompleksowej opieki ds. skaz
krwotocznych* œwiadczy wiêkszoœæ us³ug medycznych zaleca-
nych dziecku lub osobie doros³ej z wrodzon¹ skaz¹ krwotoczn¹.
Zespó³ sk³ada siê z szeregu specjalistów:

�kierownik medyczny, zazwyczaj hematolog,

�pielêgniarka koordynuj¹ca,

�fizjoterapeuta,

�pracownik socjalny i/lub psycholog.

Zespó³ œciœle wspó³pracuje z innymi specjalistami, m.in. chirur-
giem ortoped¹, reumatologiem, dentyst¹, genetykiem, psychiatr¹.

PODSUMOWANIE

Osoby z ciê¿k¹ postaci¹ niedoboru czynnika VII mog¹ doœwiad-
czaæ groŸnych krwawieñ. Zaburzenie to mo¿na leczyæ, stosuj¹c
takie preparaty jak koncentraty czynnika VII, które zatrzymuj¹
krwawienia. Wa¿ne jest, aby osoby cierpi¹ce na zaburzenie krzep-
niêcia pozostawa³y pod opiek¹ oœrodka specjalizuj¹cego siê w le-
czeniu tego rodzaju schorzeñ.
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Pe³na lista oœrodków lecz¹cych skazy krwotoczne jest

dostêpna na stronie internetowej Polskiego

Stowarzyszenia Chorych na Hemofiliê.

Niniejsza publikacja zawiera tylko ogólne informacje.

Przed podjêciem jakiegokolwiek leczenia nale¿y

skontaktowaæ siê z lekarzem lub innym pracownikiem

s³u¿by zdrowia, odpowiedzialnym za leczenie.

Zg³aszaj¹c siê do lekarza nale¿y znaæ swój

poziom czynnika krzepniêcia oraz dawki

czynnika zazwyczaj stosowane w leczeniu.

Aby w tym pomóc, lekarz z oœrodka leczenia

hemofilii wydaje ka¿demu pacjentowi

legitymacjê (Kartê Chorego na Hemofiliê

„Najpierw czynnik”).

Nale¿y zawsze mieæ j¹ przy sobie.
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GDZIE SZUKAÆ DODATKOWYCH INFORMACJI

Jeœli chcesz uzyskaæ wiêcej informacji, skontaktuj siê z oœrodkiem
leczenia hemofilii lub z Polskim Stowarzyszeniem Chorych na
Hemofiliê (ul. Indiry Gandhi 14, 02–776 Warszawa)

Strona internetowa: www.hemofilia.org.pl

Adresy kó³ terenowych Polskiego Stowarzyszenia Chorych na He-
mofiliê:

GDAÑSK,

ul. Magnoliowa 11, 80–126 Gdañsk;

KALISZ,

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

KATOWICE,

ul. Reymonta 8, 40–029 Katowice;

KRAKÓW,

ul. Kmietowicza 10, 30–092 Kraków;

LUBLIN,

ul. Sapiehy 2/3, 20–092 Lublin;

£ÓD�,

ul. Pabianicka 62, 93–513 £ódŸ;

OLSZTYN,

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

ul. D³uga 104, 18–200 Wysokie Mazowieckie;

POMORZE I KUJAWY,

ul. Chodkiewicza 44, 85–667 Bydgoszcz;

POZNAÑ,

ul. Grunwaldzka 125a, 60–313 Poznañ;

RZESZÓW,

ul. Strzelnicza 20a/2, 35–103 Rzeszów;

SZCZECIN,

Al. Wojska Polskiego 80/82 (RCKiK), 70–482 Szczecin;

WARSZAWA,

ul. I. Gandhi 14, 02–776 Warszawa;

WROC£AW,

ul. Czerwonego Krzy¿a 5 (RCKiK), 50–345 Wroc³aw.

Prosimy o wp³acanie 1% podatku na rzecz Polskiego Stowarzy-
szenia Chorych na Hemofiliê. Pieni¹dze s¹ wykorzystywane m.in.
na wydawanie publikacji dotycz¹cych hemofilii.

Publikacje bezp³atne, wydawane przez PSCH, mo¿na otrzymaæ
w terenowych ko³ach PSCH.
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