WSZYSTKO O CHOROBIE
_VON WILLEBRANDA

-

ﬁﬁ Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilig
Cztonek Swiatowej Federacji ds. Hemofilii



WSZYSTKO O CHOROBIE
VON WILLEBRANDA

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilig
Cztonek Swiatowej Federacji ds. Hemofilii



Tytut oryginatu:

All About von Willebrand Disease...

..for people with von Willebrand disease and their families

This publication is translated from the original, published
by the Canadian Hemophilia Society, with permission.

Tlumaczenie: Magdalena Parol

Konsultacja medyczna: Prof. dr hab. n. med. Magdalena Letowska,
Dr n. med. Joanna Zdziarska, lek. med. Zdzistaw Grzelak

Przygotowanie i opracowanie polskiej wersji tekstu:
Bogdan Gajewski, Radoslaw Kaczmarek, Aleksandra Marszal-Szymczyk,
Agnieszka Michnowicz, Bernadetta Pieczyniska, Katarzyna Pinkosz

Okladka: Elzbieta Waga
Grafik: Anna Kolacz

Publikacja zostala wydana dzigki odliczeniom 1% podatku
na rzecz Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie

Wydanie drugie, uaktualnione

Warszawa 2016



Choroba von Willebranda jest najczestszq wrodzong
skazq krwotoczng spowodowanq uposledzeniem
budowy, czynnosci, syntezy lub uwalniana czynnika
von Willebranda. Wigkszos¢ oséb dotknietych tq skazq
nie ma postawionego rozpoznania, gdyz chorobe tg ce-

chuje duza heterogennosé genetyczna oraz kliniczna.

Oddajemy do rgk Czytelnikéw bardzo ciekawq
publikacje przygotowanq przez Polskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofili¢ oraz Kanadyjskie Stowarzysze-
nie Chorych na Hemofilie: ,Wszystko o chorobie
von Willebranda — poradnik dla chorych i ich rodzin”.
Ma pomoc w szerzeniu wiedzy i pomagad zmierzyc sie
z problemami, ktore chorzy i ich bliscy spotykajq

w codziennym Zyciu.

Prof. dr hab. n. med. Magdalena f.ctowska



Przedmowa

Dzieki postepowi, jaki dokonatl sie w ostatnich latach, coraz wiecej
wiemy o problemach i trudno$ciach, z jakimi borykajg sie osoby
z chorobg von Willebranda. Ksigzka ,Wszystko o chorobie von Wille-
branda” zostata po raz pierwszy wydana przez Kanadyjskie Stowa-
rzyszenie Chorych na Hemofilie w 2000 r. W 2007 r. zostata wydana
druga, poprawiona wersja publikacji.

Polskie ttumaczenie ksigzki ukazuje si¢ obecnie po raz pierwszy. To je-
dyna tego rodzaju publikacja skierowana do pacjentéw, ich rodzin,
personelu medycznego oraz wszystkich, ktérych zycie jest zwigzane
z chorobg von Willebranda. Ksigzka, wydana przez Polskie Stowarzy-
szenie Chorych na Hemofilie, zostala uaktualniona przez wybitnych
polskich specjalistéw. Mamy nadzieje, ze przyczyni sie ona do lepsze-
go zrozumienia probleméw, jakie majg pacjenci, oraz pomoze wyja-
$ni¢ najwazniejsze zagadnienia dotyczace choroby von Willebranda.

Przed rozpowszechnieniem informacji medycznych Kanadyjskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie oraz Polskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie konsultuja sie ze specjalistami w dziedzinie
medycyny. Stowarzyszenia nie udzielajg jednak Swiadczen zdrowot-
nych i nie zalecajg konkretnego leczenia. Przed wyborem jakiejkol-
wiek formy leczenia zaleca sie konsultacje z lekarzem. Stowarzysze-
nia dokladajg wszelkich staran, aby poprawié stan zdrowia, jako$¢
zycia oraz standard leczenia wszystkich 0séb z wrodzonymi skazami
krwotocznymi.



Przedmowa do wydania polskiego

Do tej pory w Polsce nie byto publikacji, ktéra wszechstronnie i wy-
czerpujaco opisuje zagadnienia zwigzane z chorobg von Willebranda
(VWD). Tymczasem problem jest duzy; choroba wystepuje u wielu
0s6b, bardzo czesto jednak pozostaje nierozpoznana. O tym, jak da-
waé sobie rade z vVWD, opowiada osoba, ktéra zmaga sie z choroba,
a jednoczes$nie zyje aktywnie.

Trzeba wytyczaé sobie cele i normalnie zyé¢

Choroba zostata u mnie rozpoznana, gdy miatam kilka miesiecy. Mama, z zawodu
pielegniarka, w kilka dni po porodzie zorientowala sig, Ze ze mnq cos jest nie tak, gdyz
bardzo dtugo nie wehtaniat mi sie krwiak po wenflonie. To i wiele innych czynnikéw
sklonito moich rodzicéw do szerszych badari i tak trafili do SP. prof. Nowaka z Eodzi,
ktéry podobno, jak tylko mnie zobaczyl, od razu postawit diagnozg. Badania, ktére jq
potwierdzily, wykonano u mnie w 3. roku zycia.

Z wiedzq lekarzy na temat choroby jest réznie. Wiedzq o niej hematolodzy, ale stabiej
orientujq si¢ w zagadnieniach choroby lekarze rodzinni, internisci i ginekolodzy. Wie-
le zalezy od nich samych, dobrej woli, ciekawosci i checi doksztalcenia sig, poniewaz
nawet jesli przy pierwszym kontakcie nie bardzo wiedzq, w czym rzecz, to przy kolejnej
wizycie da si¢ zauwazyé, ze taki przypadek ich zaintrygowat i dowiedzieli si¢ wigcej.

Leki sq podawane, kiedy mozemy przewidzie¢ pojawienie si¢ krwawienia — czeka nas
intensywniejszy wysilek fizyczny czy planowany zabieg, np. chirurgiczny — lub musi-
my zniwelowad skutki powstatego juz krwawienia. Poza tym trzeba dbac o stawy, sto-
sujqe zabiegi fizykoterapeutyczne i rehabilitacyjne, o zgby, robic regularnie badania
kontrolne. W moim przypadku, jako kobiety, trudno bylo uregulowac cykl miesigcz-
kowy i zmniejszy¢ krwawienia, ale po diugich prébach to si¢ udalo.

Zycie z chorobq nie jest tatwe, szczegolnie dla kobiety (miesigezki, decyzja dotyezqea
zajscia w ciqze). Z pewnosciq mozna nauczyc sie akceptacji swojej sytuacii, tylko trze-
ba do tego powoli dojrzeé. Owszem, zdarzajq sig¢ stabsze dni, ale trzeba sobie 7 tym
radzié. Po prostu: nie dawaé sig chorobie, walczyé, wytyczaé sobie cele i staraé sig
normalnie 7y¢.

Z pewnosciq mozna sobie wszystko pouktadaé, chociaz wymaga to sily, uporu, cier-
pliwosci i indywidualnych cech osobowosci. Mnie udato sie skoriczy¢ dwa kierunki
studiow w trybie dziennym, pracuje. Nie zawsze jest tatwo. Najwazniejsze jest jednak
to, ze mam cudowng rodzing, kochajqcego meza, opickuviczych i oddanych rodzicéw,
ktorzy zawsze mnie wspierajq, sq przy mnie i wiele mi pomagajq. Mam tez plany
na przysztosé dotyczgee rogwoju zawodowego, powigkszenia rodziny. I zbudowania
wlasnego domu z ogrédkiem!

Aleksandra Marszal-Szymczyk, psycholog
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WD
Wiadomosci wstepne

o chorobie von Willebranda

] Co to jest choroba von Willebranda?

To jedna z najbardziej rozpowszechnionych skaz krwotocznych.
Jest spowodowana brakiem lub niedoborem we krwi czynnika von
Willebranda (vWF, skrét od ang. von Willebrand Factor). To biatko
znajdujgce sie w osoczu; jest niezbedne do prawidlowego przebiegu
procesu krzepniecia krwi.

Istniejg rézne typy choroby von Willebranda.

w jaki spos6b przebiega prawidlowe
krzepniecie krwi?

Krew krazy w organizmie w naczyniach krwiono$nych. Gdy docho-
dzi do uszkodzenia tkanek, nastepuje przerwanie naczyn, co prowa-
dzi do pojawienia si¢ krwawienia. Przerwaniu mogg ulega¢ naczynia
krwiono$ne potozone powierzchownie (tak dzieje si¢ w przypadku
skaleczenia) lub wewnatrz ciala (tworzg sie wtedy krwiaki albo poja-
wia krwawienie wewnetrzne).




Gdy dochodzi do uszkodzenia naczynia krwiono$nego, prawidlowy
proces powstawania skrzepu odbywa sie w czterech etapach. (Rys. 1)

Etap 1: Naczynia
krwiono$ne kurcza sie,

aby spowolni¢ doptyw krwi
do zranionego miejsca.

Etap 2: Plytki krwi, czyli male
komoérki o $rednicy nie wigkszej
niz 1/10 000 cm, ktére kraza
we krwi, przylegaja do $cianek
uszkodzonego naczynia
krwionosnego i tworza

tak zwany ,.czop”

W miejscu zranienia.

Etap 3: Czynnik

von Willebranda dziala jak klej,
ktéry utrzymuje ptytki krwi

w miejscu uszkodzenia naczynia
krwiono$nego.

Etap 4: Czynniki krzepniecia
(biatka) krazace we krwi
gromadza si¢ na powierzchni
plytek, tworzac skrzep
fibrynowy o strukturze
przypominajacej siateczke.

Rysunek 1:

Prawidtowy czynnik von Willebranda (vWF) '#.,-i--ﬂ‘ _|;F"
Vs



] W jaki sposéb choroba von Willebranda
wplywa na przebieg procesu krzepnigcia krwi?

Gdy nie ma wystarczajacej ilosci czynnika von Willebranda we krwi
lub gdy nie dziala on prawidlowo, proces krzepniecia przebiega
wolniej.

Choroba von Willebranda wywiera wplyw na trzy ostatnie etapy pro-
cesu krzepniecia krwi. (Rys. 2)

Etap 1: Naczynia krwionosne u oséb
z chorobg von Willebranda kurcza si¢
w prawidlowy sposdb.

Etapy 2 i 3: Osoba z choroba

von Willebranda ma we krwi

zbyt malo czynnika von Willebranda
lub nie dziata on prawidlowo. Z tego
powodu nie spetnia swojej funkcji,
polegajacej na utrzymywaniu plytek
krwi w miejscu uszkodzenia naczynia
krwiono$nego. Ptytki krwi

nie przylegaja do wnetrza naczynia
krwiono$nego wystarczajaco silnie.

Etap 4: Czynnik von Willebranda
transportuje czynnik VIII w ukladzie
krwiono$nym i chroni go

przed rozktadem. Czynnik VIII

to jedno z biatek potrzebnych

do utworzenia trwalego skrzepu.
Jezeli jest zbyt malo czynnika

von Willebranda, czynnik VIII traci
swojg stabilno$c¢ i jest szybko niszczony
—jego ilo§¢ we krwi moze zmale¢.
Bez prawidlowego poziomu czynnika
VIII utworzenie trwatego skrzepu
wymaga wigcej czasu.

Rysunek 2:
Nieprawidfowy czynnik von Willebranda (VWF)

11



] Jak czesto wystepuje choroba

von Willebranda?

Obecnie szacuje sig¢, ze choroba von Willebranda moze dotykaé¢ az
1 na 1 000 os6b. Oznacza to, ze w Polsce moze by¢ ok. 38 000 os6b
z chorobg von Willebranda. Poniewaz czesto objawy sg bardzo ta-
godne, to tylko niewielka liczba z nich wie, Ze cierpi na te chorobe.
Badania dowiodty, ze az 9 na 10 os6b nie zostato zdiagnozowanych!

] Kto moze mie¢ chorobe von Willebranda?

12

Na chorobe von Willebranda choruja zaréwno mezczyzni, jak
i kobiety. CzeSciej jednak bywa diagnozowana u kobiet, poniewaz
moze u nich powodowac obfite miesigczki i przedtuzone krwawienia
po porodzie.

Choroba von Willebranda jest wrodzona, co oznacza, ze choruje si¢
na nig od urodzenia.




] Czy choroba von Willebranda
moze by¢ dziedziczona?

Tak. Jesli ktére§ z rodzicéw (lub obydwoje) cierpi na chorobe
von Willebranda, moze jg przenie$¢ na dzieci.

] Skad wziela si¢ nazwa choroby
von Willebranda?

Nazwa pochodzi od nazwiska finskiego lekarza, Erika von Willeb-
randa, ktéry jako pierwszy opisat te chorobe w 1926 r.

On pierwszy odréznil jg od hemofilii, znanej juz wcze$niej skazy
krwotocznej, ktéra wystepuje gléwnie u mezczyzn.

] Czy choroba von Willebranda jest ciezka?

To zalezy od jej typu. W wiekszosci przypadkéw choroba ma tak ta-
godne objawy, ze chorzy nawet nie zdaja sobie sprawy, Ze na nig cier-
pia. Inni uSwiadamiajg sobie, Zze maja problem natury krwotocznej
dopiero po powaznym wypadku lub po zabiegu operacyjnym.
Jednak u niektérych oséb krwawienia wystepujg czesto.

] Czy mozna wyleczy¢ chorobe
von Willebranda?

Nie. Choroba von Willebranda trwa przez cale zycie. Mozna jednak
skutecznie leczy¢ krwawienia.

13
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Typy choroby
von Willebranda

] Jakie sg typy choroby von Willebranda?

Sa trzy typy choroby von Willebranda — typ 1, typ 2 i typ 3. Dodatko-
wo w typie 2 mozna wyrédznié¢ kilka podtypow.

TYPY CHOROBY

] Co to jest typ 1 choroby von Willebranda?

Typ 1 choroby von Willebranda jest najbardziej rozpowszechniony,
wystepuje u 75% chorych. Czynnik von Willebranda dziata u nich
prawidlowo, ale jego ilo$¢ jest niewystarczajaca.

U wielu oséb objawy nie sa widoczne az do momentu powaznego
urazu lub operacji. Wtedy moze doj$¢ do powaznego krwawienia.

Niektére osoby majg fagodne objawy, takie jak:

e drobne siniaki,
e krwawienie z nosa i dzigset,
o dluzsze krwawienia z ran.

Niektére kobiety maja obfite, wyjatkowo dlugie krwawienia mie-
sigczkowe, niekiedy wywierajace znaczny wplyw na ich zdrowie
i jako$¢ zycia.

Urazy i zabiegi operacyjne mogg prowadzi¢ do ciezkiego krwawienia
nawet w przypadku fagodnej formy choroby von Willebranda. Dlatego
wlasnie osoby, ktére podejrzewaja u siebie chorobe von Willebranda,
powinny wykonaé¢ odpowiednie badania.




] Co to jest typ 2 choroby von Willebranda?
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Typ 2 choroby von Willebranda jest mniej powszechny niz typ 1.
Wystepuje w 20-25% przypadkow.

Ilos¢ czynnika von Willebranda we krwi jest zmniejszona lub prawi-
dtowa. Gtéwny problem polega na tym, ze vWF nie funkcjonuje pra-
widlowo.

Istnieje kilka podtypéw choroby von Willebranda typu 2. Doktadne
ustalenie podtypu choroby jest istotne, poniewaz moze wplywac
na decyzje o wyborze sposobu leczenia.

Podtyp 2A wystepuje najczesciej: u 15-20% wszystkich oséb z choro-
ba von Willebranda. Ilo$¢ czynnika von Willebranda jest na ogét wia-
Sciwa, jednak — z powodu wady struktury vWF — ptytki krwi nie 1a-
czg sie ze sobg w odpowiedni sposéb. Czynnik von Willebranda nie
wspomaga dziatania ptytek w taki sposdb, jak ma to miejsce u oséb
zdrowych. A przez to proces powstawania czopu plytkowego jest
mniej wydajny.

Podtyp 2B jest drugim co do czestoSci podtypem typu 2: wystepuje
u ok. 5% wszystkich oséb chorych na chorobe von Willebranda.
W ich przypadku czynnik von Willebranda taczy si¢ z ptytkami krwi
w krwiobiegu — zamiast w miejscu powstania uszkodzenia naczynia
krwiono$nego. W efekcie powstajg skupiska ptytek, ktére sg elimino-
wane przez organizm. Ilo$¢ ptytek obecnych we krwi maleje, dlatego
u chorych z podtypem 2B moze pojawiaé si¢ maloplytkowosé.

Podtyp 2N choroby von Willebranda wystepuje znacznie rzadziej
(,N” jest skrotem od Normandii we Francji, gdzie ten typ choroby zo-
stat po raz pierwszy zidentyfikowany). Czynnik von Willebranda pra-
widlowo wspétdziata z plytkami krwi, wiec proces tworzenia czopu
plytkowego nie jest zaktécony. Problem polega na zbyt stabym wig-
zaniu czynnika VIII przez vWF, czego skutkiem jest niski poziom
czynnika VIII we krwi. Czasami z powodu niskiego poziomu czynni-
ka VIII podtyp 2N jest mylony z tagodna hemofilig A.



Istnieje kilka innych, niezwykle rzadkich podtypéw choroby
von Willebranda typu 2, na przyktad podtyp 2M (,M” oznacza ,multi-
mer”, czyli element struktury czasteczki czynnika von Willebranda),
gdy zdolnos¢ Taczenia si¢ vVWF z ptytkami krwi jest ostabiona.

D Co to jest typ 3 choroby von Willebranda?

Typ 3 vVWD wystepuje bardzo rzadko: u ok. 1 na 500 000 oséb. Jest to
najciezsza postaé¢ choroby. Osoby z typem 3 choroby von Willebranda
majg bardzo niewielkg (niewykrywalng) ilos¢ czynnika von Wille-
branda we krwi oraz bardzo niski poziom czynnika VIII. W rezulta-
cie wylewy moga wystepowaé czesto. Nieleczone prowadzag
do groznych powiktan.
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Dziedziczenie

w jaki spos6b dziedziczy sie chorobe
von Willebranda?

DZIEDZICZENIE

Choroba von Willebranda to schorzenie dziedziczne, spowo-
dowane nieprawidlowym genem.

Kazda komorka ciata zawiera struktury, zwane chromosomami.
Chromosom to dlugi tancuch zwiazku chemicznego, zwanego kwa-
sem dezoksyrybonukleinowym (DNA).

DNA jest utozone w ok. 25 000 jednostek, zwanych genami. To one
decyduja o takich cechach, jak np. kolor oczu.

Kazda komoérka zawiera 46 chromosoméw ulozonych w 23 pary.
Choroba von Willebranda jest spowodowana defektem w chromoso-
mie 12. Defekt ten moze zostaé przekazany dziecku przez matke,
ojca lub przez oboje rodzicéw. Moze jednak takze pojawié sie w pro-
cesie rozwoju zarodka.

Przyczyna choroby von Willebranda u dziecka bywa dwojaka:

e Choroba zostaje przekazana dziecku przez rodzica, ktéry ma wa-
dliwy gen (przy czym sam rodzic nie musi do$wiadczaé zadnych
objawéw choroby von Willebranda);

e Jeden z gendéw dziecka ulega zmianie (mutacji genetycznej). Rodzi-
ce nie przenoszg wéwczas wadliwego genu i inne ich dzieci nie
bedg miaty choroby von Willebranda.

Prawdopodobienstwo odziedziczenia choroby von Willebranda jest
takie samo u dziecka plci meskiej, jak zenskie;.
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Jako choroba dziedziczna, choroba von Willebranda cz¢sto dotyka
kilku cztonkéw tej samej rodziny. Warto przesledzi¢ drzewo genealo-
giczne, aby odnalez¢ jej przypadki. Rysunek 3. przedstawia trzy po-
kolenia rodziny, w ktérej wystepuje choroba von Willebranda.

W pierwszym pokoleniu: dziadek (John) ma typ 1 (fagodny) choro-
by, za$ babcia (Mary) nie choruje na chorobe von Willebranda.

W drugim pokoleniu: istnieje 50% ryzyka, ze kazde z dzieci Johna
i Mary urodzi si¢ z genem choroby von Willebranda. Wykres pokazu-
je jedng z dwbéch corek (Ann) oraz jednego z dwéch synéw (Peter),
ktérzy odziedziczyli nieprawidtowy gen. U obojga wystepuje typ 1
(tfagodny) choroby von Willebranda.

W trzecim i czwartym pokoleniu: cérka z chorobg von Willebranda
(Ann) wychodzi za maz za mezczyzne, ktéry nie cierpi na te chorobe
(Charles). Kazde z ich dzieci ma 50% ryzyka odziedziczenia choroby.
Na wykresie jedna z cérek (Julia) rodzi sie chora na chorobe von Wil-
lebranda.

Syn z chorobg von Willebranda (Peter) Zeni si¢ z kobietg (Isabel), kt6-
ra rowniez przenosi nieprawidlowy gen. Ich dzieci maja 25% szans,
ze nie zachorujg (Clare), 50% ryzyka odziedziczenia nieprawidlowe-
go genu od jednego z rodzicéw, i co za tym idzie zachorowania na ta-
godny typ 1 choroby von Willebranda (Helen i David), oraz 25% ryzy-
ka odziedziczenia nieprawidfowego genu od obojga rodzicéw (Ro-
bert), co moze si¢ objawic jako ciezki typ 3 choroby von Willebranda.

Uwaga: Typ 1 oraz wiekszo$¢ podtypéw typu 2 choroby von Wille-
branda dziedziczy sie w opisany sposéb. Inaczej jest w przypadku
podtypu 2N: aby dziecko go odziedziczylo, oboje rodzice musza by¢é
nosicielami nieprawidtowego genu. Podobnie jest w przypadku
typu 3 (ciezkiego): oboje rodzice muszg przekazac dziecku nieprawi-
dlowy gen choroby von Willebranda. W niektérych przypadkach cho-
roba moze by¢ jednak wynikiem przekazania przez jednego z rodzi-
c6w nieprawidlowego genu polaczonego z mutacja u poczetego
dziecka genu przekazanego przez drugiego rodzica.



Rysunek 3.

Mary John
Ann Peter
Ann Charles Isabel Peter
I T 1 I T T |
Julia Helen Robert Claire David

{F{F Prawidtowy
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] Czy zawsze musza by¢ przypadki
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zachorowan w poprzednich pokoleniach?

Nie zawsze. Jest kilka powodéw:

e Poziom czynnika von Willebranda u poszczegélnych oséb z choro-
ba von Willebranda, nawet pochodzacych z tej samej rodziny, nie
jest identyczny. W rezultacie niektérzy chorzy moga mieé obfitsze
krwawienia niz inni.

e Znaczenie moze mie¢ grupa krwi. Osoby z grupg krwi 0 czesto
majag nizszy poziom czynnika von Willebranda niz osoby z grupa-
mi: A, B oraz AB. Chorzy na chorobe von Willebranda z grupa
krwi 0 miewajg wiec wiecej objawéw krwotocznych.

e Lekarze uwazajg, ze istniejg takze inne czynniki, ktére majg
wplyw na to, jak powazne sg objawy. Te czynniki nie sg jednak
jeszcze dobrze poznane.

e W danej rodzinie moglo nie by¢ wczesniej zachorowan, gdyz dziec-
ko otrzymalo nieprawidlowy gen na drodze nowej mutacji. W ta-
kim przypadku mutacja w obrebie chromosomu 12. nast¢puje pod-
czas poczecia lub tuz potem, za$ rodzice dziecka nie sg nosicielami
nieprawidlowego genu. Dziecko moze jednak po osiggnieciu doj-
rzalo$ci przekazac chorobe von Willebranda swoim potomkom.

e W bardzo rzadkich przypadkach choroba von Willebranda moze
pojawic sie w pdZniejszym okresie zycia u osoby, ktéra nie ma mu-
tacji w obrebie genu czynnika von Willebranda (czyli nie choruje
od urodzenia), a w jej rodzinie nie wystepowaly przypadki tej cho-
roby. Jest to tzw. nabyty zesp6t von Willebranda. Dochodzi wéw-
czas do zmniejszenia poziomu VWF, np. wskutek wytwarzania
przez system odporno$ciowy organizmu przeciwcial, zwanych in-
hibitorami. Nabyty zespét von Willebranda moze pojawié si¢
u 0s6b przyjmujacych niektore leki lub majacych inne choroby, ta-
kie jak reumatoidalne zapalenie stawéw, pewne choroby nerek
oraz niektére nowotwory.



] Czy u rodzicéw dzieci z typem 3 choroby
von Willebranda widoczne s3 oznaki
choroby?

W wiekszosci przypadkéw u rodzicéw dzieci chorujacych na ciezki
typ 3 choroby von Willebranda (czyli u nosicieli tej choroby) nie wy-
stepuja zadne objawy. Tylko czasami obserwuje si¢ u nich niewielkie
krwawienia.

] Czy choroba von Willebranda jest zawsze
spowodowana bledem kodu genetycznego?

Nie. Nabyta postaé¢ choroby von Willebranda nie ma zwigzku z mu-
tacja genu.

] Czy rodzice czuja sie¢ winni z powodu
przekazania choroby von Willebranda
swojemu dziecku?

Niektoérzy rodzice czujg sie winni po rozpoznaniu u ich dziecka cho-
roby von Willebranda. Uwazaja, Ze to ich wina. Takie uczucia nie sa
czyms$ niecodziennym. Nalezy jednak pamietaé, ze choroba von Wil-
lebranda to choroba genetyczna i rodzice nie mogg w zaden sposéb
zapobiec jej pojawieniu sie.

Zresztg dzieci z chorobg von Willebranda moga prowadzi¢ normal-
ny tryb zycia i w pelni wykorzystywaé swdj potencjal.
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] Jakie sg objawy choroby von Willebranda?

Objawy

Najczestszymi objawami choroby von Willebranda sa:

S
<
o)
)

fatwe tworzenie sie siniakéw,

e krwawienia z dzigsel, gdy dziecku wypadajg zeby mleczne badz
zab zostal usuniety,

krwawienia z nosa i dzigset,

przedtuzone krwawienia z niewielkich ran,

u kobiet: obfite lub dlugie miesigczki, zwane krwotocznymi.

Wiele os6b nie zauwaza jednak niczego niepokojacego. Dowiaduje
si¢, ze ma skaze krwotoczng dopiero wtedy, gdy u innej osoby w ro-
dzinie zostanie zdiagnozowana choroba von Willebranda lub
po przebyciu powaznego urazu czy zabiegu chirurgicznego, kiedy
dochodzi do krwawienia.

] W jakim wieku pojawiaja si¢ pierwsze
objawy choroby von Willebranda?
Objawy mogg sie pojawi¢ w kazdym wieku, nawet u bardzo matego

dziecka.
Sa to:

e siniaki powstajgce
po drobnych uderzeniach,
e krwawienia z nosa,

e przedluzone krwawieni
z niewielkich ran.




W przypadku typu 3 choroby von Willebranda (czyli postaci ciezkiej)
objawy mogg pojawi¢ si¢ juz u noworodkéw — w postaci krwawienia
z pepowiny lub po zabiegu obrzezania. Przy typie 1 i 2 choroby tak
wczesne krwawienia zdarzajg sie bardzo rzadko.

] Czy objawy choroby von Willebranda
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sg takie same u kazdego chorego?

Nie. Objawy moga by¢ rézne nawet u czlonkéw tej samej rodziny.

Nasilenie objaw6w zalezy tez od typu choroby.

e W typie 1 choroby krwawienia sg zazwyczaj bardzo tagodne.
Moze si¢ jednak réwniez zdarzy¢ powazny krwotok, nawet zagra-
7ajacy zyciu.

e W typie 2 choroby objawy zwykle sg umiarkowane.

e W typie 3 choroby objawy sa powazniejsze. Mogg wystepowad wy-
lewy do migéni i do stawéw, czasem bez zadnego urazu.

Objawami wylewu do mies$nia lub stawu sa:

uczucie ucisku w stawie lub mieséniu,
obrzek,

uczucie goraca w miejscu wylewu,
ograniczenie mozliwosci poruszania,
narastajacy bol.

Z powodu krwotocznych miesigczek oraz powiklan po porodach
choroba von Willebranda zwykle jest bardziej ucigzliwa dla kobiet
niz dla mezczyzn.



] Jakie objawy krwotoczne mogg
wystepowa¢ u kobiet?

Krwotoczne miesigczki, krwawienia migdzymiesigczkowe

Wiekszos¢ kobiet skarzy sie na obfite, przedtuzajgce sie miesigczki,
nazywane ,krwotocznymi”. Moga réwniez pojawiac si¢ nieregularne
krwawienia w trakcie cyklu (krwawieniami miedzymiesigczkowe).

Utrata zbyt duzej ilo$¢ krwi nierzadko prowadzi do niedoboru
zelaza oraz niedokrwisto$ci.

Kobiecie moze by¢ trudno okreslié, czy jej miesigczki sg bardziej ob-
fite niz innych kobiet. Poréwnywanie w rodzinie moze by¢ mylace,
poniewaz inne kobiety w rodzinie réwniez moga chorowac na choro-
be von Willebranda. Siostra, mama, ciocia czesto majg ten sam pro-
blem. Nikt nie postrzega tego jako czego$ szczegdlnego, a nawet jesli
tak, zazwyczaj méwi sie: ,Wszystkie kobiety w naszej rodzinie maja
obfite miesigczki”.

Sygnaly ostrzegawcze, ktére moga S$wiadczy¢ o nieprawidlowo-
Sciach:

miesigczki trwajace dtuzej niz 7 dni,

konieczno$¢ wymiany podpaski czesciej niz co 2 godziny,
nieregularne krwawienia w trakcie cyklu,

obfite krwawienia wptywajace negatywnie na codzienne czynno-
$ci i jako$é zycia,

e pojawienie si¢ niedokrwistosci (anemii).

Pierwsze miesigczki u dziewczynki z chorobg von Willebranda moga
by¢ szczegdlnie obfite. Z tego powodu trzeba uwaznie obserwowac
w czasie okresu dojrzewania te dziewczynki, u ktérych zostata weze-
$niej zdiagnozowana skaza krwotoczna, oraz te, w ktérych rodzinie
pojawialy sie zachorowania na chorobe von Willebranda lub inng
skaze krwotocznag.
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Szczegblng uwage na nasilenie miesigczek powinien zwracac:

e ginekolog,
e hematolog majacy do$wiadczenie w leczeniu skaz krwotocznych,
e lekarz rodzinny lub pediatra.

Bolesne miesiaczki i krwawienia w trakcie cyklu

Niektore kobiety z chorobg von Willebranda odczuwajg béle w trak-
cie miesigczek. Bolesne miesigczkowanie przebiega na ogét czesciej
u kobiet z obfitymi miesigczkami, na przykltad spowodowanymi cho-
robg von Willebranda. Kobiety niekiedy odczuwaja tez bole w poto-
wie cyklu, w momencie owulacji. W dniu owulacji moze réwniez do-
chodzi¢ do niewielkiego krwawienia z jajnika.

U kobiet z chorobg von Willebranda takie krwawienie bywa silniejsze
i powoduje ostry bol.

Niezaleznie od skazy krwotocznej, niektére kobiety cierpig na endo-
metrioze. Przy tym schorzeniu tkanka endometrialna powstaje
na zewnatrz macicy, np. w réznych miejscach jamy brzusznej, i krwa-
wi w trakcie miesigczki. W przypadku choroby von Willebranda ta-
kie krwawienia bywajg bardziej obfite. Krew moze podrazniaé $cia-
ne¢ brzucha, powodujac bél. Zazwyczaj pojawia sie on kilka dni przed
poczatkiem miesigczki.

D Jak wiele kobiet, u ktérych wystepuja
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krwotoczne miesigczki, cierpi na zaburzenia
krzepliwosci krwi?

Badania przeprowadzone przez Kadira i wsp. (Lancet, 14 luty
1998 r.) wykazaly, ze 1 na 5 kobiet, ktére odwiedzily lekarza z powo-
du obfitych, przedtuzajacych sie krwawien miesigczkowych, cierpi
na skaze krwotoczng. Krwotoki miesigczkowe spowodowane przez
skaze krwotoczng sg o wiele czestsze, niz mozna bylo przypuszczac.

Najbardziej powszechng skaza krwotoczng zdiagnozowang w tym
badaniu byla choroba von Willebranda.



Doktadny wywiad przeprowadzany przez lekarzy pokazal, ze w ro-
dzinach wielu kobiet ze skazami krwotocznymi wcze$niej pojawialy
sie przypadki zaburzen krzepliwosci krwi.

Wséréd ogétu populacji mniej niz 10% kobiet cierpi na krwotoczne
miesigczki. Niemniej jednak Kadir wraz ze wspotpracownikami
(Haemophilia, maj 1998 r.) stwierdzili, ze 73% kobiet z choroba
von Willebranda cierpi na krwotoczne miesigczki.

] Jak przebiega okres menopauz
g y
u kobiet z choroba von Willebranda?

Mozna byloby przypuszczad, ze po wielu latach walki z obfitymi mie-
sigczkami kobiety z chorobg von Willebranda z ulga wchodza
w okres menopauzy. W rzeczywisto$ci jednak w miare, jak kobieta
wchodzi w okres przekwitania, jej gospodarka hormonalna staje sie
coraz bardziej chaotyczna, co zwigksza ryzyko pojawienia si¢ nie-
przewidywalnych i obfitych krwawien. Jest to zjawisko szczegdlnie
czesto spotykane u kobiet z chorobg von Willebranda, a zaburzenia
hormonalne dotkliwie odbijajg si¢ na krwawieniach miesigczkowych
i jakosci zycia.

Kobieta powinna by¢ w stalym kontakcie ze swoim ginekologiem,
takze po wejSciu w okres menopauzy. Szczegdlnie, jesli jest chora
na chorobe von Willebranda.

] W jaki spos6b choroba ma wplyw
na pogorszenie komfortu zycia kobiety?

Krwotoczne miesigczki w znaczny sposéb wplywajg na jako$é zycia.
Kobiety czasem: opuszczajg dni w pracy lub pracujg mniej wydajnie
podczas miesigczek. Bywa, ze muszg zmieni¢ zawdd. Nierzadko
po latach uwag, takze ze strony lekarzy, ze ich problemy sg ,wymy-
Slone”, tracg wiare w medycyne.

Wiele kobiet stale odczuwa zmeczenie, co jest skutkiem niedoboru
zelaza, lub ma depresje bedaca wynikiem napiecia spowodowanego



30

dokuczliwymi krwawieniami. Niektoére odczuwaja znaczny bol pod-
czas miesigczek i w trakcie owulacji. Ponadto muszg radzi¢ sobie
z obawami i wstydem zwigzanym z plamieniami i §ladami krwi.

U kobiet chorych na chorobe von Willebranda cz¢sciej pojawiaja si¢
torbiele jajnikéw i zwigzane z tym krwawienia wewnetrzne. Przez to
kobiety sg narazone na wigksze ryzyko zabiegéw chirurgicznych, po-
tencjalnie prowadzacych do utraty jajnikéw.

Nierzadko u kobiet chorych na skazy krwotoczne przeprowadza sie
operacje usuniecia macicy (histerektomie), gdyz w pore nie rozpo-
znano skazy krwotocznej. Poza niepotrzebnym ryzykiem zwigzanym
Z samg operacjg oznacza to, ze kobieta nie moze mie¢ wiecej dzieci.

Na szczescie, przy odpowiednio wezesnej diagnozie i leczeniu takie
problemy mogg by¢ znacznie zmniejszone, a nawet wyeliminowane.
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Diagnoza

] Czy rozpoznanie choroby
von Willebranda jest fatwe?

DIAGNOZA

Nie. Wielu lekarzom sama choroba nie jest znana, poza tym nie majg
do dyspozycji odpowiednich badan laboratoryjnych. W efekcie cho-
roba jest czesto rozpoznawana blednie lub bardzo p6zno.

Przyklady:

e Maloptytkowos$¢ spowodowana podtypem 2B choroby von Wille-
branda moze by¢ btednie rozpoznana jako matoptytkowosé auto-
immunologiczna.

e Obfite, przediluzajace sie krwawienia menstruacyjne spowodowa-
ne nierozpoznang chorobg von Willebranda, po nieskutecznym le-
czeniu hormonalnym, mogg staé sie przyczyna histerektomii (usu-
nigcia macicy).

e Nawracajace, uporczywe krwawienia z nosa moga by¢ przez wie-
le lat nieskutecznie leczone zabiegami laryngologicznymi.

e Krwotoki po operacjach moga wymagac licznych przetoczen krwi,
a nawet prowadzi¢ do trwatego kalectwa lub $mierci.

Z tego powodu osoba podejrzewajaca u siebie problem zwigzany
z krzepliwo$cig krwi powinna udaé sie na wizyte do hematologa,
ktéry specjalizuje sie w skazach krwotocznych. Tacy lekarze pracujg
w osrodkach leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
Diagnoza zostanie postawiona przez specjaliste, ktéremu znana jest
problematyka skaz krwotocznych i ma dos§wiadczenie w przeprowa-
dzaniu odpowiednich badan krwi.
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Rozpoznanie choroby von Willebranda bywa trudne nawet dla do-
Swiadczonego lekarza. Dzieje sie tak dlatego, ze wyniki badan krwi
w kierunku choroby von Willebranda moga sie u danej osoby réznic.
Okresowo bywajg one prawidtowe, nawet jesli osoba choruje na cho-
robe von Willebranda.

Poziom czynnika von Willebranda we krwi moze okresowo wzro-
snaé (nawet do wartosci mieszczacych sie w normie). Mogg to spo-
wodowa¢ rézne czynniki:

e cigza,

karmienie piersia,

stany zapalne,

zakazenia,

niedawno przebyty zabieg chirurgiczny,
niedawne przetoczenie §wiezo mrozonego osocza
(jednego z preparatéw pochodzacych z krwi),

e (¢wiczenia i wysilki fizyczne,

e stres, zmeczenie.

Poziom czynnika von Willebranda zmienia si¢ i wykazuje tendencje
wzrostowg wraz z wiekiem. Warto wiedzie¢, ze osoby z grupag
krwi 0 majg z natury nizszy poziom czynnika von Willebranda.
To moze takze utrudniaé interpretacje wynikéw badan.

] Czy rutynowe badania ukladu krzepniecia
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pozwalaja na rozpoznanie choroby
von Willebranda?

Niestety nie. Wyniki rutynowych (przesiewowych) badan krwi
u 0s6b z chorobg von Willebranda sg zazwyczaj prawidlowe.

e Wynik badania morfologii krwi jest prawidlowy, chyba ze dana
osoba cierpi na anemie, na skutek powtarzajacych sie krwawien.

e Liczba plytek krwi jest prawidlowa (poza podtypem 2B).

e Czas protrombinowy (PT) jest zawsze prawidlowy.

e Czas czeSciowej tromboplastyny po aktywacji (APTT) w wiekszo-
$ci przypadkéw jest w normie.



e Czas krwawienia moze by¢ przedtuzony (czas krwawienia jest jed-
nak najmniej doktadny ze wszystkich stosowanych testéw).

] Jakie badania pozwalaja na rozpoznanie
choroby von Willebranda?

Lekarz podejrzewajacy chorobe powinien najpierw doktadnie zapo-
znad sie z rodzajem i czesto$cig krwawien, na jakie skarzy sie dana
osoba, zapytac o inne dolegliwosci i choroby, jak réwniez poznaé do-
ktadng historie choréb w rodzinie. Kolejnym krokiem jest zlecenie
odpowiednich badan laboratoryjnych.
Pomoga one:

e ustali¢, czy dana osoba choruje na chorobe von Willebranda,

e wykluczyé¢ inne skazy krwotoczne,

e okresli¢ typ i podtyp choroby von Willebranda.

Badania obejmuja:
e pomiar st¢zenia czynnika von Willebranda (tzw. antygen vWF),

e pomiar aktywnosci czynnika von Willebranda (tzw. aktywno$¢
kofaktora rystocetyny),

e pomiar aktywnosci czynnika VIII krzepniegcia,

e czas krwawienia (badanie obecnie rzadko wykonywane
i w niektérych osrodkach zastgpione tzw. czasem zamkniecia
PFA-100),

e analiz¢ multimeréw czynnika von Willebranda,

e testy agregacji plytek krwi (oceniajgce ich funkcje).
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] Jak dlugo trwa oczekiwanie

na wyniki badan?

Wszystkie badania sg przeprowadzane w specjalistycznych laborato-
riach. Sg czasochtonne i kosztowne, dlatego oczekiwanie na wyniki
moze trwaé nawet kilka tygodni.

] Jesli za pierwszym razem wszystkie wyniki
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sg prawidlowe, to czy nalezy ponownie
poddaé sie badaniom?

Tak. Poziom czynnika von Willebranda we krwi waha sie i zalezy
od wielu czynnikéw (patrz wyzej). Wyniki badan danej osoby moga
w dniu pobrania krwi pozostawaé¢ w granicach normy. Zdarza sie, ze
nieprawidlowe warto$ci pojawiajg sie dopiero po jakims$ czasie.

Nawet jesli za pierwszym razem wszystkie badania sg prawidiowe
i lekarz ma watpliwosci, czy rzeczywiScie problemem jest skaza
krwotoczna, to osoba, ktéra sadzi, ze jej uktad krzepniecia nie jest
wystarczajaco sprawny, powinna oméwié ze swoim lekarzem
kwestie ponownego przeprowadzenia badan.

Jesli dany osrodek opieki zdrowotnej nie ma do$wiadczenia w zakre-
sie diagnozowania i leczenia choroby von Willebranda, to nalezy
poprosi¢ o skierowanie do hematologa zaznajomionego z tematyka
skaz krwotocznych lub do o$rodka leczenia hemofilii oraz pokrew-
nych skaz krwotocznych.

Niestety zdarza sie, ze diagnostyke konczy sie zbyt szybko, pozbawia-
jac osobe chorg odpowiedniego leczenia i skazujac ja na zycie z nie-
leczonymi krwawieniami spowodowanymi chorobg von Willebranda
lub inng skazg krwotoczna.



] Jakie s3 reakcje oséb,
u ktérych zostala zdiagnozowana
choroba von Willebranda?

Wiele oséb odczuwa ulge, Zze problem, z ktérym borykali sie przez
tyle lat, zostal wreszcie nazwany. Wie, ze nastepstwem diagnozy jest
mozliwo$¢ skutecznego leczenia.

Inne osoby martwig sie lub sg przerazone, ze zostata u nich rozpo-
znana choroba na cale zycie, zwlaszcza tak nieznana. Z czasem
jednak te leki znikajg w miare, jak dana osoba uczy sie coraz wiecej
o chorobie i przejmuje nad nig kontrole.

Wazne w takich chwilach jest otrzymanie wsparcia od innych oséb.
Personel medyczny, przyjaciele i czlonkowie rodziny pomagajg
przej$¢ przez ten trudny okres. Kontakt z osobami, ktére majg
chorobe von Willebranda moze stanowi¢ szczegblne pocieszenie
i rozwiaé leki.

Warto skontaktowac si¢ z kotem Polskiego Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie, aby uzyska¢ pomoc i przydatne informacje.

] Czy nalezy informowa¢ innych
czlonkéw rodziny o chorobie?

Zdecydowanie tak. Inni czlonkowie ro-
dziny takze mogg mie¢ objawy choroby
von Willebranda i by¢ moze powinni
udac sie do hematologa w celu wykona-
nia odpowiednich badan.
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Opcje leczenia

] Czy leczenie wylewéw i krwawien
jest zawsze konieczne?

Nie. Drobniejsze wylewy i krwawienia zwigzane z chorobg
von Willebranda czesto nie wymagajg opieki medyczne;j.

OPCJE LECZENIA

e Mniejsze siniaki znikaja samoistnie.
e Wieksze siniaki lub niewielkie wylewy do mie$ni lub w okolicy sta-
woéw mogg czesto by¢ leczone stosowaniem zimnego oktadu (wo-

rek z lodem owiniety w recznik) oraz uniesieniem konczyny.

e Krwawienia z mniejszych ran mozna zatrzymaé przez ich
ucisniecie.

e Krwawienia z nosa mogg by¢ zatrzymane przy uzyciu prostych
technik pierwszej pomocy.

Czasem jednak leczenie jest konieczne. Jego sposob czesciowo zalezy
od typu choroby von Willebranda, ktéra wystepuje u danej osoby.
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] Gdzie osoba z choroba von Willebranda
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moze szuka¢ pomocy?

Niewielu lekarzy jest zaznajomionych z problemem choroby
von Willebranda i innych wrodzonych skaz krwotocznych. Nawet le-
karze hematolodzy, ktérzy zajmuja si¢ chorobami krwi, rzadko sa
ekspertami w diagnozowaniu i leczeniu zaburzen krzepniecia. Wielu
poloznikéw i ginekologdw wcigz nie ma Swiadomosci, jakie sa konse-
kwencje choroby von Willebranda u kobiet.

Najlepszym miejscem uzyskania opieki medycznej przez osobe z cho-
robg von Willebranda jest os$rodek leczenia chorych na hemofili¢
i pokrewne skazy krwotoczne. Po postawieniu wtasciwej diagnozy
oraz opracowaniu planu leczenia lekarze z takiego os$rodka mogg
przekazaé pacjentowi, jego rodzinie oraz lekarzowi rodzinnemu
odpowiednie wskazéwki dotyczace postepowania w razie réznych
krwawien.



] Jakie opcje leczenia sg dostepne dla os6b
z typem 1 choroby von Willebranda?

DESMOPRESYNA

Desmopresyna to lek syntetyczny, podobny do jednego z hormonéw,
naturalnie wystepujgcych w organizmie. Dziala poprzez uwalnianie
czynnika von Willebranda z wewnetrznej warstwy naczyn krwiono-
$nych.

Desmopresyna to preferowany lek stosowany w przypadku krwa-
wien u 0s6b z typem 1 choroby von Willebranda. Moze by¢ podawa-
na na kilka sposobéw.

e dozylnie (preparaty: Minirin, DDAVP, Octostim lub Stimate),
e podskérnie (preparaty: DDAVP, Octostim lub Stimate),

e w postaci aerozolu do nosa (preparaty: Octostim Spray lub Stima-
te Spray).

Uwaga: w Polsce nie sg jeszcze dostepne preparaty podskérne.
0Od 2014 roku jest dostepny preparat donosowy.

Desmopresyna skutecznie hamuje krwawienia u wielu oséb z typem
1 choroby von Willebranda. Pacjenci jednak reaguja na ten lek w réz-
ny sposéb. Lekarz musi wiec przeprowadzié¢ badania (podaé¢ dawke
testowg leku), aby okresli¢ indywidualng reakcje.

Taki test najlepiej bedzie wykona¢ od razu po rozpoznaniu choroby,
jeszcze zanim wystgpi nagla konieczno$é leczenia (np. z powodu
urazu czy operacji).
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Dzialanie desmopresyny polega na uwalnianiu czynnika von Wille-
branda zmagazynowanego w organizmie, dlatego pacjent nie moze
przyjmowac tego leku regularnie przez zbyt dtugi czas. Pomigedzy ko-
lejnymi cyklami leczenia musi uptynaé wystarczajaca ilosé¢ czasu
(zwykle co najmniej kilka dni), aby umozliwié organizmowi odbudo-
wanie zapasOw.

Podczas duzego zabiegu chirurgicznego podanie samej desmopresy-
ny zwykle nie wystarcza do kontrolowania krwawienia. W takim
przypadku nalezy zastosowaé koncentrat czynnika VIII zawierajacy
czynnik von Willebranda.

Przyjmowanie desmopresyny moze czasem powodowaé lagodne
skutki uboczne. Zaliczajg sie do nich:

e zaczerwienienia twarzy,
e lagodne béle glowy,
e nudnosci i skurcze brzucha.

Desmopresyna to lek antydiuretyczny (czyli hamujacy wytwarzanie
moczu). Moze on powodowa¢é zatrzymywanie wody przez organizm.
Z tego powodu po przyjeciu leku lekarze zalecajg chorym przyjmo-
wanie tylko takiej iloéci ptynéw, ktéra jest niezbedna dla zaspokoje-
nia pragnienia.

W bardzo rzadkich przypadkach desmopresyna moze powodowacd
powazniejsze objawy uboczne. Jesli wystapia bardzo silne béle glo-
wy lub niemozno$é oddania moczu przez 24 godziny po przyjeciu
leku, nalezy uda¢ sie do os$rodka leczenia chorych na hemofilie i po-
krewne skazy krwotoczne lub do oddziatu pogotowia ratunkowego,
aby uzyskaé pomoc. U bardzo matych dzieci desmopresyna moze po-
wodowa¢ drgawki, dlatego nie wolno jej stosowaé u dzieci ponizej
2. roku zycia.

U os6b starszych oraz cierpigcych na choroby serca i uktadu kraze-
nia (w tym powazne nadci$nienie tetnicze) desmopresyna moze po-
wodowaé powazniejsze skutki uboczne. Nie jest zalecana (chyba ze
lekarz zadecyduje inaczej).



KWAS TRANEKSAMOWY I KWAS AMINOKAPRONOWY

Kwas traneksamowy (Exacyl) i kwas aminokapronowy (EACA) to
leki pomagajace w utrzymaniu powstatego skrzepu. Ich dziatanie
polega na powstrzymaniu aktywnosci enzymu zwanego plazming,
ktéry rozpuszcza skrzepy krwi.

Leki te nie pomagaja w samym formowaniu skrzepu, co oznacza,
ze nie mozna ich uzywaé zamiennie z desmopresyng lub koncentra-
tem czynnika.

Moga by¢ stosowane w celu spowolnienia procesu rozpuszczania
skrzepu na:

e blonie $luzowej jamy ustne;j,

e Dblonie §luzowej jamy nosowej,

e blonie sluzowe; jelit,

e blonie §luzowej wnetrza macicy.

Kwas traneksamowy i kwas aminokapronowy okazaly sie bardzo
przydatne w leczeniu os6b z chorobg von Willebranda.

Sa one stosowane:

e przed zabiegami dentystycznymi,

e gdy wystepujg krwawienia z ust, nosa oraz mniejsze krwawienia
w jelitach,

e u kobiet, ktére majg obfite, przedtuzajgce sie krwawienia miesigcz-
kowe.

Oba preparaty sg dostepne w postaci tabletek, zastrzykéw dozylnych
oraz roztworu do stosowania miejscowego.
Uwaga: w Polsce obecnie dostepny jest jedynie kwas traneksamowy.
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Stosowanie tych lekéw moze czasem powodowaé lagodne skutki
uboczne, takie jak:

nudnosci,

uczucie zmeczenia lub sennosci,
zawroty glowy,

biegunka,

bole zotgdka.

Opisane efekty uboczne sg tagodne i ustepujg po zakoniczeniu lecze-
nia lub zmniejszeniu dawki leku.

Obu preparatéw nie nalezy stosowaé w przypadku krwawien z ukta-
du moczowego (krwiomoczu).

KLEJ FIBRYNOWY

W procesie krzepniecia ostateczny skrzep powstaje z biatka, zwane-
go fibryna. Klej fibrynowy jest produktem zawierajgcym naturalne
biatko, ktére przyspiesza krzepniecie. Moze by¢ stosowany bezpo-
$rednio w miejscu krwawienia. Jest pomocny zwlaszcza w przypad-
ku usuwania z¢bow i zabiegéw chirurgicznych. W ciggu 2—4 tygodni,
w miare postepu gojenia, fibryna zostaje wchlonigta.



D Jak leczy¢ krwawienia u os6b z typem 2 i3
choroby von Willebranda?

KONCENTRAT CZYNNIKA VIII ZAWIERAJACY CZYNNIK
VON WILLEBRANDA

Koncentrat czynnika VIII zawierajgcy czynnik von Willebranda
(koncentrat FVIII/VWF) to preferowana forma leczenia:

e 0s6b z typem 3 choroby von Willebranda,

e wigkszosci 0s6b z typem 2 choroby von Willebranda,

e powaznych wylewéw lub zabiegdéw chirurgicznych we wszystkich
typach choroby.

Ten koncentrat zastepuje brakujacy czynnik von Willebranda przez
wystarczajaco dlugi okres, aby skrzep zdazyl si¢ uformowac.

Koncentrat FVIII/VWF jest produkowany z puli osocza ludzkiego.

Osocze to jasnozotty plyn, wchodzacy w sktad krwi. Zostaje ono pod-
dane procesowi frakcjonowania, w celu wyizolowania réznych czyn-
nikéw krzepniecia, m.in. czynnika VIII i czynnika von Willebranda.
Oznacza to, ze r6zne sktadniki krwi zostajg oddzielone od siebie tak,
by osoby chore na rézne skazy krwotoczne mogly otrzymac preparat
zawierajacy tylko ten czynnik krzepniecia, ktérego potrzebuja.

Osocze stosowane do produkcji koncentratu FVIII/VWF jest badane
pod katem obecnosci wiruséw przenoszonych przez krew, takich jak
HIV oraz wirusy zapalenia watroby typu B i C. Osocze zawierajace
te wirusy nie jest poddawane procesowi produkcyjnemu. Produkty
wytwarzane z pozostalego osocza sg nastepnie poddawane obrébce,
aby unieszkodliwi¢ inne wirusy, ktére wcigz moga by¢ obecne.
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Koncentraty czynnika stosowane dzisiaj odznaczajg si¢ bardzo wy-
sokim poziomem bezpieczefistwa. Haemate P (Humate P) to nazwa
firmowa koncentratu FVIII/VWF najczeSciej stosowanego w wielu
krajach Europy i Ameryki Pélnocnej. Inne dostepne koncentraty
FVIII/VWEF, o zréznicowanej zawarto$ci czynnika von Willebranda,
to m.in. Alphanate, Fanhdi, Wilate i Wilfactin.

Trwajg prace nad kolejnymi generacjami koncentratéw. Jest juz do-
stepny koncentrat czystego czynnika von Willebranda (pozbawiony
czynnika VIII), jak rowniez jeden koncentrat rekombinowanego
czynnika von Willebranda.

Koncentrat FVIII/VWF podaje sie dozylnie. Moze on by¢ aplikowany
w szpitalu, gabinecie lekarskim lub w Szpitalnym Oddziale Ratow-
nictwa (SOR). Wiele oséb uczy sie, jak samodzielnie robi¢ sobie za-
strzyki w domu (zob. ,Co to jest leczenie domowe” na str. 55).

Inne koncentraty czynnika VIII, takie jak monoklonalny czynnik
VIII i rekombinowany czynnik VIII, nie zawierajg czynnika von Wil-
lebranda i dlatego nie sg przydatne w leczeniu choroby von Wille-
branda.

KWAS TRANEKSAMOWY I KWAS AMINOKAPRONOWY

Sa one przydatne w leczeniu krwawien z blon §luzowych (patrz wyzej).

DESMOPRESYNA

W typie 2 choroby von Willebranda desmopresyna nie zawsze jest
skuteczna. W wigkszosci przypadkéw typu 2 choroby czynnik
von Willebranda nie dziata we wtasciwy sposéb.

Dzialanie desmopresyny polega na uwalnianiu zmagazynowanego
w organizmie czynnika von Willebranda. Tak wiec u 0séb z typem 2
choroby, w efekcie podania desmopresyny dochodzi jedynie do wiek-
szego wyrzutu do krwi nieprawidlowego czynnika.



W typie 2B choroby von Willebranda, ktéremu cz¢sto towarzyszy
maloptytkowo$é, zastosowanie desmopresyny moze niekiedy dopro-
wadza¢ do wigkszego spadku liczby plytek krwi.

Z tego wzgledu cze¢sé lekarzy uwaza, ze stosowanie desmopresyny
w typie 2B nie jest zalecane.

Niektére osoby z typem 2A choroby von Willebranda dobrze reaguja
na desmopresyne. Zawsze przed zastosowaniem desmopresyny nale-
zy przeprowadzic¢ test odpowiedzi na ten lek, aby oceni¢ indywidual-
na reakcje pacjenta.

Nie nalezy stosowac desmopresyny w typie 3 choroby von Willebran-
da. W organizmie tych chorych ilo§¢ czynnika von Willebranda jest
znikoma, dlatego po podaniu desmopresyny jego poziom we krwi nie
roénie.
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] Mozliwosci leczenia os6b
z choroba von Willebranda

RODZAJ PREFEROWANE
ALTERNATYWA
(615(0)20) 53¢ LECZENIE
Typ 1 Desmopresyna Koncentrat FVIII/VWF
Typ 2A Desmopresyna Koncentrat FVIII/VWF

(pod warunkiem dobrej
reakcji na lek)
Koncentrat FVIII/VWF

Typ 3 Koncentrat FVIII/VWF
Uwaga: W przypadku krwotocznych miesigczek skuteczne moga

by¢ réwniez doustne $rodki antykoncepcyjne, inne rodzaje terapii
hormonalnej oraz leki antyfibrynolityczne.
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KRIOPRECYPITAT

Krioprecypitat to sktadnik krwi wytworzony z osocza, ktéry zawiera
czynnik von Willebranda i czynnik VIII. W przesztosci byl on po-
wszechnie stosowany w leczeniu choroby von Willebranda. Zaprze-
stano jego stosowania, gdy okazalo sie, ze nie jest on catkowicie bez-
pieczny i moga by¢ w nim przenoszone réznego typu wirusy.

Obecnie istniejg juz metody inaktywacji osocza, z ktérego potem
mozna otrzymac krioprecypitat, jednak nie wszedzie sg one stosowa-
ne. W zwigzku z dostepnoscig koncentratéw FVIII/VWF w tej chwili
nie jest zalecane leczenie krioprecypitatem.
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] Jakie sg opcje leczenia dziewczat i kobiet,

48

u ktérych wystepuja powiklania
ginekologiczne?

TERAPIA HORMONALNA

Doustne $rodki antykoncepcyjne (pigutki) regulujg cykle miesiaczko-
we i zmniejszajg utrate krwi podczas miesigczki. Moga skutecznie
ograniczaé¢ krwotoczne miesigczki u kobiet chorych na wszystkie
typy choroby von Willebranda. W przypadku typu 1 ich efekt moze
cze$ciowo by¢ skutkiem zwiekszania poziomu czynnika von Wille-
branda we krwi (w typie 2 i 3 efekt ten nie odgrywa roli).

Gdy inne doustne $rodki antykoncepcyjne nie sg skuteczne, ginekolo-
dzy niekiedy zlecajg inne leki hormonalne. Zalicza sie do nich analog
GnRH, ktéry hamuje produkcije pewnych hormonéw poprzez dziata-
nie na przysadke mézgowa. W niektérych sytuacjach moga by¢ sto-
sowane réowniez wysokie dawki pochodnych progesteronu, ale ich
dziatanie polegajace na kontrolowaniu utraty krwi z macicy jest dosé
nieprzewidywalne.

Stosowanie pigutek antykoncepcyjnych w przypadku nastolatek po-
woduje pewne problemy:

e Niektorzy rodzice moga nie chcieé, aby ich cérka przyjmowala pi-
gulki, obawiajac si¢, ze doprowadzi to do zbyt wezesnych doswiad-
czen seksualnych. Wiele badan wykazalo jednak, Ze terapeutyczne
dzialanie pigulek nie jest powigzane z wczesnym rozpoczeciem
wspolzycia. To bardzo skuteczna metoda kontrolowania krwawien
spowodowanych chorobg von Willebranda i nie powinna by¢ od-
rzucana z powodu takich obaw.



e Nastolatka moze waha¢ sie i podziela¢ zdanie rodzicéw, nawet je-
sli pigutka jest jedynym skutecznym sposobem kontroli krwoto-
kéw miesigczkowych.

e Rodzice i nastolatki obawiajg sie réwniez, ze
stosowanie pigutek moze prowadzi¢ do poja-
wienia sie nowotworéw, bezptodnosci, zakrze-
péw krwi lub zawatu serca. Mozna zmniejszy¢
te obawy, udzielajac pacjentkom i ich rodzicom
rzetelnych informacji.

Personel medyczny w o$rodku leczenia chorych na hemofilie i po-
krewne skazy krwotoczne moze poméc rodzinom poradzié¢ sobie
z watpliwosSciami.

SRODKI ANTYFIBRYNOLITYCZNE
(kwas traneksamowy i kwas aminokapronowy)

Kobiety chore na chorobe von Willebranda mogg przyjmowac te pre-
paraty od pierwszego dnia krwawienia miesigczkowego przez caty
okres krwawienia (zwykle 5-7 dni). Moga one by¢ réwniez taczone
z doustnymi $rodkami antykoncepcyjnymi, desmopresyng i czynni-
kami krzepnigcia.

DESMOPRESYNA

Mozna jg zastosowaé u kobiet, ktére wykazujg dobrg odpowiedz
na ten lek (gtéwnie u kobiet z typem 1 choroby von Willebranda, cza-
sem z typem 2). Zwykle lek podaje sie przez 1-3 dni kazdej miesiacz-
ki, w sytuacji, gdy leki doustne (preparaty hormonalne, Exacyl) nie
skutkujg lub nie mogg by¢ stosowane.

KONCENTRAT FVIII/VWF

U kobiet, ktére nie moga stosowaé desmopresyny (jej dziatanie jest
zbyt stabe lub powoduje dziatania niepozgdane) w razie nieskutecz-
nos$ci lekéw doustnych stosuje sie w czasie miesigczki koncentraty
FVIII/VWF. Ich podawanie jest mozliwe w warunkach domowych,
po odpowiednim przeszkoleniu i nauce samodzielnego wykonywa-
nia wktué dozylnych.
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W przypadku niektérych kobiet wymienione metody leczenia nie
beda skuteczne. Obfite, przedtuzajace sie miesigczki bedg sie utrzy-
mywaé. Dla takich kobiet opcjg leczenia jest zabieg chirurgiczny.
Przed podjeciem decyzji, kobieta powinna zosta¢ dokltadnie poinfor-
mowana o mozliwych metodach leczenia.

] Jakie s3 mozliwosci chirurgicznego leczenia
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krwotocznych miesiaczek?

USUNIECIE SLUZOWKI MACICY (ABLACJA ENDOMETRIUM)

Celem tej operacji jest zniszczenie wySciotki macicy. Podczas mie-
sigczki to wlasnie tkanka endometrialna tak obficie krwawi. Zabieg
polega na wypaleniu wySciétki macicy. Przez dwa miesigce przed
i po nim stosuje sie terapie hormonalng, aby zredukowac¢ odrastanie
tkanki.

ZALETY: WADY:

u Zabieg przeprowadza si¢ przez pochwe, wiec nie B W przeciwienstwie

jest to klasyczna operacja. Ryzyko krwawienia jest do leczenia farmakologicznego,
o wiele mniejsze niz w przypadku operacyjnego kobieta po takim zabiegu
usunigcia calej macicy. nie moze mie¢ dzieci.

B Zabieg moze by¢ przeprowadzony w gabinecie ® Moze zaistnieé¢ koniecznosé
lekarskim, kobieta nie musi przebywac w szpitalu. powtérzenia zabiegu.

B Czas powrotu do zdrowia jest o wiele krétszy niz ® U niewielkiego procenta

w przypadku histerektomii (usunigcia macicy). leczonych kobiet zabieg ten

B Odsetek udanych zabieg6w jest bardzo wysoki. nie redukuje krwawien.



HISTEREKTOMIA (USUNIECIE MACICY)

Celem operaciji jest usuniecie macicy, by krwawienia menstruacyjne
ustaly na zawsze. Czasem usuwane sg takze jajniki i jajowody.

Niestety histerektomia bywa zalecana takze tym kobietom, u ktérych
wystepujg krwotoczne miesigczki, jeszcze zanim kobiety zostang
przebadane w kierunku choroby von Willebranda lub innych skaz
krwotocznych. Oznacza to, ze tracg szans¢ posiadania dzieci, pod-
czas gdy ich problemy zwigzane z krwawieniami mogty by¢ skutecz-
nie leczone w mniej agresywny sposob.

ZALETY: WADY:

u Histerektomia
zatrzymuje krwawie-
nia miesigczkowe

na zawsze.

® Moze to by¢ jedyna
opcja dla kobiet, ktére
nie reaguja na leczenie,
iu ktérych usunigcie
Sluzéwki macicy nie
przynosi pozadanych
efektow.

B W przeciwienstwie do leczenia farmakologicznego, kobieta
nie moze mie¢ dzieci.

® Histerektomia to powazny zabieg. W przypadku kobiet ze
skazami krwotocznymi istnieje zwiekszone ryzyko krwotoku
- zaréwno podczas, jak i po operacji. Mozna temu zapobiec,
podajac w odpowiednich dawkach koncentrat FVIITI/vWEF.

® Operacja wymaga pobytu w szpitalu.
u Czas powrotu do zdrowia jest o wiele dtuzszy niz
w przypadku usunigcia §luzéwki macicy.

u W przypadku przeprowadzenia pelnej histerektomii
(usuniecie macicy i jajnikéw), wymagana jest dtugotrwata
terapia hormonalna.
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LAPAROSKOPOWE USUNIECIE ENDOMETRIOZY

Celem tej operacji jest usuniecie tkanki endometrialnej, ktéra moze
powstawaé w nieprawidlowym miejscu — poza jamg macicy. Tkanka
ta krwawi podczas miesigczki. Krwawienie moze powodowaé bél
w okolicy miednicy i podbrzusza. Laparoskopia polega na wykona-
niu kilku niewielkich nacie¢ na brzuchu, a nastepnie wprowadzeniu
przez nie kamery i narzedzi chirurgicznych potrzebnych do wycigcia
nieprawidlowej tkanki.

ZALETY: WADY:

= Operacja moze ¥ Nie jest to powazny zabieg

zredukowac bdl chirurgiczny, jednak kobiety

i krwawienie u kobiet, | ze skazami krwotocznymi musza

ktére nie reaguja otrzymac odpowiednie

na terapi¢ hormonalna | zabezpieczenie (zwykle

lub na inne rodzaje koncentrat czynnika),

leczenia. aby zapobiec krwawieniom.
WYCIECIE JAJ NIKOW

Celem tej operacji jest zatrzymanie krwawien z jajnikéw. Tego typu
krwawienia moga wystepowac nawet u tych kobiet, ktére:

e stosujg terapie hormonalng, aby zmniejszy¢ nasilenie miesigczek,
e majg usunietg Sluzéwke macicy, sg po operacji usuniecia macicy.

® Operacja moze = Wyciecie jajnikéw to powazny zabieg.
zredukowaé = Kobieta nie moze mie¢
krwawienie i bol. juz dzieci.

= Konieczne jest przyjmowanie
hormonéw.

EYZECZKOWANIE JAMY MACICY

Celem tej operacji jest wyczyszczenie (,zeskrobanie”) wySciétki ma-
cicy. Zabieg moze by¢ konieczny z wielu przyczyn, niezaleznych
od skazy krwotocznej. U kobiet chorych na skazy krwotoczne nie jest
to jednak wlasciwa metoda redukcji krwawien miesigczkowych.
Wrecz przeciwnie, tyzeczkowanie jamy macicy usuwa powstajace
skrzepy i zwigksza krwawienie. Jezeli kobieta wymaga tyzeczkowa-
nia jamy macicy z innych przyczyn, powinna by¢ odpowiednio przy-
gotowana do zabiegu (zwykle przez podanie koncentratu czynnika).
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] Czym jest kompleksowa opieka
nad pacjentem z choroba von Willebranda?

Kompleksowa opieka obejmuje wszelkie czynno$ci medyczne nie-
zbedne dla osoby z chorobg von Willebranda oraz jego/jej rodziny
w zakresie leczenia choroby von Willebranda oraz zwigzanych z nig
przypadlosci.

Takg opieke zapewnia o$rodek leczenia skaz krwotocznych. Jest to
miejsce, w ktérym osoba z chorobg von Willebranda moze uzyskac
wszechstronng pomoc. Pracujg tam nastepujgce osoby:

LEKARZ (zwykle jest to lekarz hematolog z osrodka leczenia hemo-
filii i pokrewnych skaz krwotocznych przeszkolony w zakresie krzep-
niecia krwi):

e kieruje na badania laborato-
ryjne, aby dokladnie zdia-
gnozowaé przyczyne krwa-
wien;

e zleca odpowiednie leczenie,
aby kontrolowaé krwawienia;

e nadzoruje ogblny stan zdro-
wia osoby z chorobg von Wil-
lebranda.
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PIELEGNIARKA:

e pomaga rodzinom w radzeniu sobie z codziennymi problemami
zwigzanymi z chorobg von Willebranda;

e udziela odpowiedzi na pytania rodzin — przez telefon oraz na miej-
scu w klinice;

e zapewnia pacjentom opieke ambulatoryjng w klinice;

e uczy rodziny, jak prowadzi¢ leczenie domowe (zob. rozdziat ,Le-
czenie domowe” na str. 55);

e w niektérych krajach pielegniarka organizuje réowniez dostawy
czynnikéw krzepniecia do domu oraz koordynuje spotkania z in-
nymi specjalistami.

POLOZNIK/GINEKOLOG:

e wspodlpracuje z hematologiem z osrodka leczenia hemofilii i po-
krewnych skaz krwotocznych w zakresie leczenia miesigczek
krwotocznych oraz pomaga kobietom z chorobg von Willebranda
uniknaé komplikacji podczas cigzy i porodu.

DENTYSTA:

e zapewnia opieke stomatologiczna;

e SciSle wspétpracuje z hematologiem z o$rodka leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych, aby zapobiec krwawieniom pod-
czas leczenia dentystycznego.

FIZJOTERAPEUTA (bardzo wazny zwlaszcza w przypadku oséb
z typem 3 choroby von Willebranda):

e ocenia stawy i mie$nie pacjenta, aby upewnié sie, ze ruchomosé
stawéw nie zostala utracona, a mie$nie pozostajg silne;

e pomaga pacjentowi odzyskaé utracone funkcje stawéw lub odbu-
dowaé migs$nie przy pomocy ¢wiczen;

e pomaga pacjentowi wybra¢ odpowiedni program ¢wiczen fizycz-
nych, ktéry zapewni mu najlepsza forme.



Do zespotu specjalistow opiekujacych sie chorymi na wrodzone ska-
zy krwotoczne wlgczane sg inne osoby, jesli jest to konieczne.
To m.in.:

genetycy (udzielaja informacji o nosicielstwie réznych choréb, ich
sposobie dziedziczenia, ryzyku u dzieci);

ortopedzi (kwalifikujg do leczenia operacyjnego stawéw, co moze
by¢ konieczne zwlaszcza u 0séb z typem 3 choroby von Willebran-
da);

w niektérych krajach tzw. pracownicy socjalni (pomagajg rodzi-
nom radzi¢ sobie ze stresem zwigzanym ze skazg krwotoczng).

] Co to jest leczenie domowe?

Leczenie domowe to przyjmowanie koncentratéw czynnika lub de-
smopresyny w domu. Jest ono najbardziej wskazane w przypadku
0sob, ktore czesto krwawia. Decyzje o objeciu leczeniem domowym
podejmuje lekarz z o$rodka leczenia skaz krwotocznych.

Bierze przy tym pod uwagg:

Czy podawanie lekéw jest konieczne na tyle czesto, aby leczenie
domowe bylo uzasadnione;

czy chory na chorobg von Willebranda lub jego/ jej opiekun jest
sklonny przyjaé na siebie odpowiedzialnos¢ za leczenie;

czy chory na chorobe von Willebranda lub jego/ jej opiekun jest
w stanie nauczy¢ sie podawania dozylnego leku.

Leczenie domowe ma wiele zalet, w poréwnaniu z leczeniem w wa-
runkach szpitalnych lub w poradniach. Te zalety to migdzy innymi:

szybsze rozpoczecie leczenia, gdy rozpoczyna sie krwawienie,
ulatwienia w codziennym zyciu dla chorej osoby i jej rodziny,
fatwiejsza akceptacja leczenia przez mate dzieci,

umiejetnos$¢ zadbania o wlasne zdrowie przez samego pacjenta.
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Rodziny dzieci z chorobg von Willebranda o typie 3 muszg by¢ do-
ktadnie przeszkolone w osrodku leczenia skaz krwotocznych, jak
rozpoznawaé¢ wylewy do stawéw i jak podawaé¢ samodzielnie kon-
centrat czynnika lub desmopresyne.

Dzieci, czesto juz w wieku 8-10 lat, ucza sie, jak podawac sobie czyn-
nik. W pézniejszym zyciu, sg juz w stanie leczy¢ sie same: w domu,
szkole, na obozie lub wakacjach.

Wszystkie leki majg ograniczony okres trwatosci. Osoby stosujace ja-
kiekolwiek preparaty w domu powinny starannie sprawdzac ich daty
waznosci.

Leki antyfibrynolityczne (w Polsce preparat Exacyl zawierajacy kwas
traneksamowy) maja posta¢ doustng i réwniez mogg byé przyjmo-
wane w domu. Sg wydawane na recepte.

Osoby objete leczeniem domowym powinny odwiedza¢ o$rodek
kompleksowego leczenia raz lub dwa razy do roku w celu przeprowa-
dzenia kompleksowych badan kontrolnych.

] W przeszlosci preparaty pochodzace
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z krwi przenosily wirusy zapalenia watroby
oraz HIV. Czy produkty krwiopochodne
sa teraz bezpieczne?

Nie ma zadnych danych $§wiadczacych o tym, aby produkty krwiopo-
chodne stosowane obecnie w leczeniu choroby von Willebranda
przenosily wirusa HIV lub wirusy zapalenia watroby typu B i C.

W celu zapewnienia jak najwiekszego bezpieczenstwa koncentratéw
czynnikéw krzepniecia stosowane sg cztery niezalezne metody:

e dawcy krwi przechodza restrykcyjne badania;
e krew pobrana od dawcy jest poddawana licznym testom na obec-
no$¢ wiruséw: HIV, zapalenia watroby typu B lub C oraz innych.



Jesli jakikolwiek wirus zostanie wykryty, dana partia krwi nie jest
podawana pacjentom, nie sg z niej tez wytwarzane produkty
krwiopochodne;

e osocze, z ktérego produkowany jest koncentrat czynnika von
Willebranda, jest ponownie poddawane badaniom na obecno$é
tych wiruséw;

e w toku produkcji koncentrat czynnika von Willebranda jest podda-
ny obrébce tak, by zlikwidowaé wirusy, ktére mogly pozostaé
niewykryte.

Pomimo tych $rodkéw bezpieczenistwa osoczopochodne koncentraty
czynnikéw krzepniecia mogg przenosi¢ parwowirusy. To powszech-
nie wystepujacy rodzaj wiruséw, ktére na ogét nie sg niebezpieczne.
W rzadkich wypadkach moga one jednak powodowaé¢ poronienia
(zob. rozdzial: ,Poczecie, cigza i poréd” na str. 61).

Ryzyko zarazenia si¢ chorobami przenoszonymi przez krew, zwlasz-
cza tymi nieznanymi, nadal istnieje. Z tego powodu naukowcy
pracujg obecnie nad koncentratami czynnika von Willebranda
wyprodukowanymi przy uzyciu technologii rekombinacji. Nie bedg
one zawieraly osocza ludzkiego. Na $wiecie jest juz zarejestrowany
pierwszy taki koncentrat.

Desmopresyna i leki antyfibrynolityczne nie sg produkowane z krwi,
dlatego ich stosowanie nie wigze si¢ z ryzykiem przeniesienia jakich-
kolwiek wiruséw.
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] Czy jakie$ szczepionki sg szczegblnie

zalecane dla os6b z choroba von Willebranda?

Tak. Wirusowe zapalenie watroby typu B nadal moze by¢ przenoszo-
ne przez niektére sktadniki krwi, takie jak osocze i krwinki czerwo-
ne. Wszystkim osobom rutynowo przyjmujacym sktadniki krwi
i produkty krwiopochodne oraz planujgcym zabieg operacyjny, zale-
ca si¢ wiec szczepienie przeciwko wirusowemu zapaleniu watroby
typu B.

W bardzo rzadkich przypadkach produkty krwiopochodne moga
przenosi¢ wirusy wirusowego zapalenia watroby typu A. Lekarze za-
lecaja wigc szczepienia przeciw tej chorobie osobom przyjmujacym
krew lub produkty krwiopochodne.

Jest to wazne szczegdlnie w przypadku os6éb zarazonych wirusowym
zapaleniem watroby typu C, poniewaz dla nich zarazenie typem A
moze stanowi¢ powazng chorobe, nawet $miertelna.

] Czy osoba, ktéra w przeszlosci stosowala
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produkty krwiopochodne, powinna podda¢
sie testom na obecnos¢ wirusa HIV i wiru-
s6w zapalenia watroby typu B i C?

Tak. Osoba, ktéra w przeszltosci stosowata produkty krwiopochodne
lub przetaczano jej krew, powinna by¢ poddana testom na obecno$¢
wirusa HIV i wiruséw zapalenia watroby typu B i C.

Badania te mozna przeprowadzi¢ w o$rodku leczenia skaz krwo-
tocznych. W wielu krajach osrodki zapewniaja pomoc psychologicz-
ng przed takimi testami oraz mozliwo$¢ anonimowego poddania si¢
badaniom (w Polsce okresowo prowadzone sg akcje anonimowych
badan w kierunku zakazenia wirusem HIV).



] Czy krwawienia z nosa s3 czeste u oséb
z choroba von Willebranda?

Tak, to najczestszy objaw tej choroby, zwlaszcza u dzieci.

] W jaki spos6b mozna je zatrzymac?

Nalezy usig$¢ w pozycji lekko pochylonej do przodu i ucisngé noz-
drza w najszerszym miejscu przez 10-15 minut. Powoduje to bezpo-
$redni nacisk na przegrode nosowg — chrzgstke, ktéra oddziela lewa
dziurke nosa od prawej. Jest to najczestsze miejsce krwawienia. Moze
sie okazaé, ze konieczne bedzie powtérne uci$niecie nosa. Jesli
po dwoch prébach krwawienie nie ustaje, mozna zatozy¢ opatrunek
na nos lub podaé¢ desmopresyne albo czynnik krzepniecia.

Trzeba nauczy¢ dzieci, aby w razie krwawienia z nosa zachowywaty
jak najwiekszy spokdj.

Niektérym osobom w zatrzymaniu krwawienia pomaga przylozenie
zimnego oktadu na kark i na grzbiet nosa.

Aby zapobiec ponownemu krwawieniu, mozna podawac $rodki anty-
fibrynolityczne (Exacyl) przez 5-7 kolejnych dni.

Picie gorgcych ptynéw i wyczerpujace ¢wiczenia fizyczne mogg do-
prowadzi¢ do ponownego krwawienia z nosa. Lepiej wigc unikac je-
dzenia goracych positkéw, picia goracej kawy lub herbaty oraz wysit-
ku fizycznego i podnoszenia ciezkich rzeczy w ciggu 24 godzin
po wystgpieniu krwawienia.



] Kiedy nalezy skonsultowa¢ si¢ z lekarzem
z powodu krwawienia z nosa?

Jesli uciskanie nie zatrzyma krwawienia i trwa ono ponad 20-30 mi-
nut, nalezy zasiegna¢ rady lekarza.

] Czy mozna w jakikolwiek sposéb
zapobiec krwawieniom z nosa?

Tak. Jest kilka prostych sposobéw na zapobieganie krwawieniom
z nosa lub zmniejszanie ich czestotliwoSci.

Warto utrzymywaé odpowiedni poziom wilgotnosci w domu,
a zwlaszcza w sypialni. To istotne zwlaszcza w zimie, gdyz ogrzewa-
nie sprawia, ze powietrze w domu jest bardzo suche i wysusza $lu-
z6wke nosa. Doskonatym rozwigzaniem jest wlaczenie nawilzacza
powietrza, stosowanie nawilzaczy umieszczanych na kaloryferze
oraz ustawienie w pokoju naczyn z woda.

Warto réwniez codziennie smarowaé wazeling wnetrze jam nosa,
co zapobiegnie wysuszaniu i pekaniu Sluzéwek.

Czasem stosuje sie pewne preparaty miejscowe (na przyktad fibryna,
trombina), ktére moga zapobiec powtérnemu krwawieniu. Lekarze
z o$rodka leczenia skaz krwotocznych moga polecic takie Srodki.

Kauteryzacja (przyzeganie, ,przypalanie” naczyn krwiono$nych we-
wnatrz nosa) zwykle nie jest zalecana w przypadku oséb z chorobg
von Willebranda. W miejscu przypalonych naczyn tworza sie strup-
ki, ktére po pewnym czasie odpadajg i krwawienie moze wystgpic¢
ponownie. Jednak w niektérych przypadkach takie zabiegi sg sku-
teczne i tamujg catkowicie lub czasowo krwawienia z nosa. Lekarz
z os$rodka leczenia skaz krwotocznych zwykle kieruje osoby skarza-
ce sie na uporczywe krwawienia z nosa do laryngologa, ktéry ocenia,
czy zabieg moze przynie$¢ korzySé.
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] Czy kobiety z chorobg von Willebranda
mogg mieé dzieci?

Tak. Choroba von Willebranda nie powoduje probleméw z zaj$ciem
w cigze. Oczywiscie terapia hormonalna stosowana w celu zmniej-
szenia krwotocznych miesigczek uniemozliwia poczecie, dlatego
w momencie podjecia decyzji o macierzynstwie trzeba jg przerwac.

U wiekszosci kobiet z chorobg von Willebranda w okresie cigzy nie
pojawiajg sie zadne krwawienia lub sg one niewielkie. Poziom czyn-
nika von Willebranda w typie 1 choroby wzrasta podczas cigzy
i w momencie porodu zazwyczaj mieSci si¢ w granicach normy.
Po urodzeniu dziecka poziom czynnika szybko jednak opada i krwa-
wienie poporodowe moze utrzymywac sie przez wiele tygodni. Nale-
7y wéwczas zastosowaé odpowiednie leczenie.

U kobiet z typem 1 choroby von Willebranda karmienie piersig moze
utrzymywac zwigkszony poziom czynnika po urodzeniu dziecka.
Kobiety z typem 2 i 3 choroby takze moga mie¢ dzieci. W ich przy-
padku jednak moze byé¢ konieczne zastosowanie pewnych $rodkéw
ostroznos$ci. Konieczne jest zabezpieczenie na czas porodu (podanie
koncentratu czynnika) oraz niekiedy réwniez w pologu (w tygo-
dniach nastepujacych po porodzie), poniewaz moga wtedy pojawiac
si¢ nadmierne krwawienia z drég rodnych.

] Jacy specjali$ci powinni opiekowaé si¢
ciezarng kobieta z choroba von Willebranda?

Zaufanie kobiety do lekarzy, z ktérymi spotyka si¢ w czasie cigzy
i porodu, jest bardzo wazne. Powinni to by¢:

e potoznik (specjalizujgcy sie w opiece nad kobietami w cigzy i pod-
czas porodu);



e hematolog z osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwo-
tocznych (ktéry zapewni kontrole krwawien);

e anestezjolog, ktéry bedzie obecny przy porodzie, powinien znaé
szczegblne potrzeby kobiety z zaburzeniem krzepliwosci krwi. Przed
przeprowadzeniem zabiegéw inwazyjnych, takich jak znieczulenie
zewnatrzoponowe, powinien skonsultowaé¢ sie z hematologiem
z oérodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych;

e neonatolog opiekujacy si¢ dzieckiem powinien Scisle je obserwo-
waé oraz wykona¢ odpowiednie badania krwi, aby ustali¢, czy
moze ono réwniez by¢ chore na chorobe von Willebranda.

] Jakie problem moga pojawic si¢ podczas

pierwszego trymestru (trzech pierwszych
miesiecy) cigzy?

Lekarze majg niekiedy wrazenie, ze u kobiet z typem 3 choroby von
Willebranda czeSciej wystepuja poronienia, zwlaszcza podczas
pierwszego trymestru cigzy. By¢ moze te poronienia niekoniecznie
sg czestsze, tylko po prostu czesciej zauwazane niz w przypadku in-
nych kobiet — z powodu wystepowania obfitszego krwawienia.
Niektorzy lekarze uwazaja, ze ryzyko poronienia mozna zmniejszy¢
dzieki uzupelnianiu niedoboru czynnika. Podajac czynniki krzepnie-
cia nalezy wziaé¢ jednak réwniez pod uwage narazenie na infekcje
parwowirusami. W rzadkich przypadkach parwowirus moze powo-
dowac poronienia.

W przypadku poronienia u kobiety z chorobg von Willebranda trze-
ba zawsze rozwazy¢ podanie odpowiedniego preparatu (desmopre-
syny lub koncentratu czynnika) w celu zmniejszenia krwawienia.

] Czy niektore produkty krwiopochodne moga
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by¢ niebezpieczne dla plodu?

Tak. Osoczopochodne koncentraty czynnika krzepnigcia mogg prze-
nosi¢ parwowirusy. Te powszechnie wystepujagce wirusy nie sg na
0g6t niebezpieczne, gdyz wiekszo$¢ z nas zostata uodporniona na ich



dziatanie. Moga one jednak, w rzadkich przypadkach, powodowaé
poronienia oraz choroby ptodu. Kobiety w cigzy oraz te, ktére moga
zaj$¢ w cigze, powinny omoéwié te kwestie ze swoim lekarzem.

] Czy kobiety z chorobg von Willebranda
sg bardziej narazone na ryzyko krwotokéw
podczas cigzy niz w innych okresach?

Nie. Tak naprawde w przypadku kobiet z typem 1 choroby von Wille-
branda dzieje si¢ odwrotnie. W czasie cigzy i porodu zwykle nie wy-
stepujg u nich zadne krwawienia, poniewaz wysoki poziom hormo-
néw stymuluje wytwarzanie biatek krzepniecia. W efekcie poziom
czynnika von Willebranda oraz czynnika VIII zbliza si¢ do normy.

Pomimo tego u kazdej kobiety chorej na chorobe von Willebranda
(nie tylko w przypadku typu 2 i 3) w cigzy nalezy zawsze ocenié ak-
tywno$¢ czynnika VIII i czynnika von Willebranda, zwlaszcza gdy
zbliza sie data porodu. Dzieki temu lekarz bedzie moégt ocenié, czy
kobieta wymaga zabezpieczenia do porodu. Jezeli tak jest, bedzie
mébgl odpowiednio wezesnie przygotowac desmopresyne lub koncen-
trat czynnika. Sg to preparaty bardzo rzadko stosowane w oddzia-
tach potozniczych i w sytuacji naglej ich sprowadzenie moze by¢
trudne.

U ogromnej wigkszosci kobiet chorych na typ 1 choroby von Wille-
branda nie jest potrzebne zabezpieczenie porodu, jednak niektére
wymagajg podania desmopresyny (rzadziej koncentratu czynnika).

W typie 2 choroby poziom czynnika von Willebranda ros$nie w cigzy,
jednak jego struktura jest zaburzona i dlatego nie przywraca on pra-
widlowego krzepniecia. Kobiety z typem 2 w wigkszo$ci wymagaja po-
dania koncentratu czynnika przed porodem (rzadko desmopresyny).

Poziom czynnika von Willebranda nie wzrasta w przypadku kobiet z
typem 3 choroby, poniewaz ich organizm w ogéle nie wytwarza tego
czynnika. W ich przypadku zawsze konieczne jest podanie przed po-
rodem koncentratu czynnika. Niekiedy dodatkowo, poza koncentra-
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tem czynnika lub desmopresyna, podaje sie leki antyfibrynolityczne
(Exacyl). Ich zastosowanie nie jest rutynowe z uwagi na mozliwe po-
wiktania zakrzepowe w okresie porodu. Sg one bardzo rzadkie, jed-
nak sktaniajg lekarzy do szczegdlnej ostroznosci przy zalecaniu tych
preparatéw ci¢zarnym.

D Jakie dodatkowe $rodki ostroznosci
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nalezy podja¢ podczas porodu?

Nalezy zalozy¢, ze dziecko takze moze by¢ chore na chorobe von Wil-
lebranda. Por6d powinien przebiegaé w najtagodniejszy mozliwy
sposdb, zaréwno dla kobiety, jak i dla dziecka. Powinien to by¢ poréd
naturalny. Nie ma potrzeby wykonywania ciecia cesarskiego, chyba
ze jest ono wskazane z przyczyn polozniczych (np. z powodu nieko-
rzystnego ultozenia dziecka w macicy) lub gdy istnieje ryzyko, ze
dziecko dozna urazu w trakcie porodu (np. jego masa ciala jest duza).

Aby zapobiec wystgpieniu krwawien u matki i dziecka nalezy, jesli to
mozliwe, unika¢:

e uzywania kleszczy, préznociggu,

e stosowania zastrzykéw domie$niowych,

e nacinania krocza,

e umieszczania na gléwce dziecka elektrod oceniajacych akcje serca.

Znieczulenie zewnatrzoponowe moze u kobiet z chorobg von Wille-
branda spowodowaé krwawienie. Przed zastosowaniem go aneste-
zjolog zawsze powinien skonsultowac si¢ z dos§wiadczonym hemato-
logiem z o$rodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocz-
nych. Wspélnie podejma decyzje, czy takie znieczulenie zastosowaé
i jak odpowiednio zabezpieczy¢ kobiete przed powiktaniami (zwykle
podaje si¢ woéwczas koncentrat czynnika).

Jesli niezbedne jest cesarskie ciecie, zwykle konieczne jest wezesniej-
sze podanie koncentratu czynnika.



] Jak zapobiec krwawieniom w pologu?

Pol6g to okres okoto 6. tygodni po porodzie. Krwawienia poporodo-
we u kobiet z chorobg von Willebranda wystepuja znacznie czesciej
niz u pozostalych. Nawet u kobiet z typem 1, u ktérych aktywnosé
czynnikéw krzepniecia w okresie porodu wzrosta do normy, w ciggu
kilku/kilkunastu dni dochodzi do spadku aktywnosci czynnikéw do
poziomu sprzed ciazy.

Wszystkie kobiety powinny wiec by¢ uwaznie obserwowane pod ka-
tem wystapienia krwawien do kilku tygodni po porodzie.

W przypadku krwotoku lekarz zwykle zaleca badanie:

e poziomu czynnika von Willebranda i czynnika VIIT we krwi,

e poziomu hemoglobiny (morfologi¢) oraz poziomu zelaza we krwi.

Jesli kobieta czuje, ze krwawienie jest zbyt obfite, powinna natych-
miast poinformowaé o tym swojego poloznika lub hematologa
z o$rodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

Kobiety z typem 1 choroby von Willebranda, ktére karmig piersia,
utrzymuja wysoki poziom hormonéw cigzowych. Moze je to ochro-
nic przed krwawieniem po porodzie. Jezeli krwawienie w okresie po-
fogu bedzie nieprawidlowo lub zbyt pézno leczone, konieczne bywa
nawet przetoczenie koncentratu krwinek czerwonych i p6zZniejsze
dtugotrwate leczenie anemii.

] Czy konieczne sg badania prenatalne plodu?

Badania prenatalne w kierunku choroby von Willebranda nie sg
w Polsce wykonywane. W niektérych krajach istnieje jednak taka
mozliwo$é. Rodzice dziecka chorego na chorobe von Willebranda
(zwykle w przypadku typu 3, najciezszego) czasem decydujg sie na
takie badania przy kolejnych cigzach.



] Kiedy nalezy wykona¢ badania u dziecka,
ktére moze mieé¢ chorobe von Willebranda?

Typ 3 choroby von Willebranda mozna zdiagnozowa¢ od razu po po-
rodzie. W przypadku typu 1 oraz w czesSci przypadkéw typu 2 bada-
nia wykonane tuz po porodzie nie dajg pelnej odpowiedzi, poniewaz
poziomy czynnikéw sg wéwczas zwiekszone. Opadajg do nizszego
poziomu po uplywie 5-6 miesiecy zycia, wiec w przypadku uzyska-
nia wynikéw prawidlowych po porodzie, dopiero w tym wieku moz-
na wykonaé¢ powtérne badania, ktére ostatecznie potwierdzg lub wy-
klucza chorobe.

U dzieci z chorobg von Willebranda rzadko wystepuja krwotoki przy
porodzie oraz w pierwszych miesigcach, a nawet latach zycia. Ryzy-
ko krwotoku jest jednak duze (zwlaszcza w typie 3 choroby) po wszel-
kich operacjach, réwniez obrzezaniu.

] Czy istniejq jakies leki, ktorych
nie powinna przyjmowac osoba z choroba
von Willebranda?

Tak. Niektére leki majg wplyw na dzialanie ptytek krwi. Osoba
z chorobg von Willebranda nie powinna przyjmowac:

e aspiryny i lekéw zawierajacych aspiryne;

e niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych (np. indometacyna, ibu-
profen i naproksen), chyba ze zostang one przepisane przez lekarza,
ktéry ma odpowiednig wiedze na temat choroby von Willebranda.
Nowa generacja lekow przeciwzapalnych (tzw. inhibitory enzymu
COX-2 - celekoksyb) jest bezpieczniejsza i w znacznie mniejszym
stopniu wplywa na krzepniecie krwi, mniej tez podraznia zotgdek;

e lekéw przeciwzakrzepowych, takich jak acenokumarol, warfary-
na i heparyna.
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Leki zawierajagce paracetamol moga by¢ bezpiecznie stosowane
w przypadku goraczki, bolu glowy i mniejszych dolegliwosci. Nalezy
jednak zdecydowanie unika¢ duzych dawek przekraczajacych ilosé
zalecang na opakowaniu. Mogg one uszkadza¢ watrobe, zwlaszcza
u 0séb zakazonych wirusem HCV.

] Czy to prawda, ze jedna z korzysci regularnych
éwiczen fizycznych jest wzrost poziomu
czynnika von Willebranda?

Tak (w przypadku typu 1 i 2 choroby). Wazne, aby wszystkie osoby
z chorobg von Willebranda regularnie si¢ gimnastykowaly, w celu
zachowania silnych miesni i stawéw oraz dla utrzymania dobrego
stanu zdrowia. Dobra kondycja fizyczna moze ponadto zredukowaé
ilo$¢ wylewéw, zwlaszcza u 0séb o typie 3 choroby von Willebranda.

Osoba z chorobg von Willebranda bedzie musiala sama przekonaé
sig, jakie formy aktywnosci fizycznej sg mozliwe w jej przypadku,
ajakie nie. Wiele oséb z tagodng skazg krwotoczng uprawia wszelkie
rodzaje sportéw, nawet kontaktowe, takie, jak pitka nozna, czy spor-
ty wysokiego ryzyka, jak narciarstwo. Osoby o typie 3 choroby mogag
jednak zauwazyé, ze takie formy aktywnos$ci prowadza u nich do po-
waznych wylewéw.

Szczegblnie dzieci powinny mieé¢ szanse odkrycia, jakie formy ak-
tywnosci fizycznej sg dla nich bezpieczne. Bardzo wazne w rozwoju
dziecka jest uczestniczenie w tych samych dyscyplinach sportowych,
w ktérych biorg udzial koledzy i kolezanki.

Dla rodzicéw naturalna jest cheé ochro-
ny dziecka przed urazami. W przypadku
choroby von Willebranda najlepszym
sposobem ochrony jest upewnienie sie,
ze przestrzega ono zasad bezpieczen-
stwa obowigzujacych wszystkie dzieci




]

w danej dyscyplinie sportu: np. zakladanie kaskéw do jazdy na ro-
werze, rolkach i uprawiania narciarstwa oraz snowboardingu, za-
ktadanie ochraniaczy i kasku do gry w pitke nozna, pelnej maski
do gry w hokeja.

Czy osoba z choroba von Willebranda
moze uprawia¢ sport?

Tak. Specjali$ci w osrodku leczenia skaz krwotocznych mogg udzie-
li¢ rad odnosnie ryzyka, opartych na ocenie stanu zdrowia dziecka.
Mozna réwniez poradzi¢ sie innych chorych na chorobe von Wille-
branda (kontakt z nimi mozna nawigza¢ np. poprzez Polskie Stowa-
rzyszenie Chorych na Hemofilig).

OPIEKA NAD DZIECKIEM | EDUKACJA SZKOLNA

] Czy choroba von Willebranda ma wplyw

na mozliwo$¢ uczeszczania dziecka
do przedszkola lub szkoly?

Nie, nie powinna. Sporadycznie, w przypadku typu 3 choroby
von Willebranda, powazne krwawienie do migénia lub stawu moze
zatrzymac dziecko w domu przez krotki czas. Jednak dzigki podjeciu
niezwlocznego leczenia takie nieobecno$ci nie powinny trwaé dtuzej
niz dzien albo dwa.

] O czym nalezy poinformowa¢é personel
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przedszkola i szkoly odnosnie dziecka
z choroba von Willebranda?

Wazne jest podanie pracownikom przedszkola i szkoly faktéw doty-
czacych choroby von Willebranda, ale bez nadmiernego dramatyzo-
wania. Pielegniarki z osrodkéw leczenia skaz krwotocznych chetnie
porozmawiaja z personelem przedszkola oraz szkoly. Moze to pomdc
uspokoié nauczycieli i pracownikéw przedszkola oraz przekonadé ich,
ze chorobe von Willebranda mozna tatwo kontrolowac.



Najczestszym problemem beda prawdopodobnie krwotoki z nosa.
Dzieci z chorobg von Willebranda trzeba nauczyé radzi¢ sobie
z krwotokami. Jesli dzieci sg bardzo male, inauczyciele lub pracow-
nicy przedszkola musza wiedzieé, jak postepowaé (zob. ,Krwawie-
nia z nosa” na str. 59). Trzeba réwniez zastosowaé ogdlne Srodki
ostroznos$ci dotyczace zapobiegania infekcjom.

Niektorzy rodzice dostarczajg do szkoty kopie dokumentacji dotycza-
cej choroby von Willebranda. Mozna jg dolaczy¢ do karty szkolnej
dziecka i w ten sposdb bedzie ona mu towarzyszy¢ w kolejnych kla-
sach.

Personel przedszkola i szkoty musi w kazdym momencie mie¢ mozli-
wo$¢ skontaktowania sie z rodzicami. Pomocne jest réwniez podanie
numeru telefonu najblizszego osrodka leczenia skaz krwotocznych.

] Czy dziecko z choroba von Willebranda
powinno uczestniczy¢ w zajeciach
wychowania fizycznego?

Tak. Niemal wszystkie dzieci z chorobg von Willebranda mogg wyko-
nywac¢ te same ¢wiczenia fizyczne, co réwiesnicy. Czasami dzieci
z typem 3 choroby nie bedg w stanie wykonaé pewnych éwiczen lub
uprawiaé niektérych sportéw. Dzieci ze skazg krwotoczng same czu-
ja, co danego dnia moga robié, a czego nie. Nauczyciel WF powinien
pozwoli¢ dziecku wybrac te ¢wiczenia, ktore jest ono w stanie wyko-
naé. Jesli jest nadmiernie ostrozny lub — odwrotnie — nakazuje dziec-
ku wykonywaé ryzykowne ¢wiczenia, najlepiej jesli rodzice poprosza
o spotkanie z nim, by oméwi¢ te kwestie.

] Czy koledzy i kolezanki z klasy dziecka

powinni wiedzieé¢ o chorobie?

Zwykle nie ma potrzeby powiadamiania ich o tym, chyba ze dziecko
samo chce przekaza¢ kolegom informacje o chorobie von Willebranda.
Pamigtajmy, ze ono chce by¢ traktowane przez réwie$nikéw normalnie.
I uszanujmy jego decyzje.



] Co nalezy powiedzie¢ innym osobom

70

o chorobie von Willebranda u dziecka?

Nie ma jednoznacznej odpowiedzi na to pytanie. Bedzie to zalezalo
od wielu czynnikéw, takich jak:

o wiek dziecka,
e objawy choroby,
e relacje pomigdzy dzieckiem a dang osoba.

Osoby przyjmujace na siebie odpowiedzialnosé
za dziecko (opiekunowie, trenerzy itp.) muszg wie-
dzieé, jak zachowac sie w przypadku krwawienia.
Jesli objawy choroby wystepuja bardzo rzadko lub
dziecko jest wystarczajgco duze, aby samemu po-
radzi¢ sobie z tego typu problemami, informowa-
nie ich o chorobie moze nie by¢ konieczne.

Rodzice sa czasem podejrzewani o znecanie sie nad dzieckiem, gdyz
u osoby z problemami natury krwotocznej widaé liczne siniaki.
Otwarto$¢ w rozmowach na temat choroby von Willebranda z na-
uczycielami, sagsiadami i innymi osobami moze zmniejszy¢ prawdo-
podobienistwo takich podejrzen.

Osoba z chorobg von Willebranda moze wykonywaé kazdg prace.
Nieliczna grupa os6b z typem 3 choroby moze stwierdzié, ze wyko-
nywanie niektérych zawodéw wymagajacych duzego wysitku fizycz-
nego na dluzszag mete wplywa bardzo niekorzystnie na kondycje ich
stawow.

Osobom z chorobg von Willebranda czasem odmawia sie ubezpiecze-
nia na zycie. W innych przypadkach wymaga sie¢ od nich ptacenia
wyzszych sktadek. Choroba von Willebranda staje si¢ coraz bardziej
znana, dlatego pozostaje mie¢ nadzieje, ze takie podejicie z czasem



si¢ zmieni. Tymczasem warto dokladnie sprawdzaé i poréwnywac
oferty réznych firm ubezpieczeniowych.

] Jakie srodki ostroznosci nalezy zastosowac
podczas podrézowania?

Osoby z chorobg von Willebranda nie muszg rezygnowac z podrézy.
Przestrzeganie kilku prostych rad sprawi, ze podrézowanie bedzie
jeszcze wieksza przyjemnoscia.

e Nalezy zanotowaé nazwy, adresy i numery telefonéw osrodkéw
leczenia skaz krwotocznych znajdujacych sie na trasie podroézy.

o Trzeba zabraé ze soba:

v aktualne informacje medyczne w formie pisemnej zawierajgce
doktadng diagnoze choroby von Willebranda oraz numer telefo-
nu o$rodka, w ktérym jest sie leczonym,

v desmopresyne lub koncentrat czynnika, ewentualnie inne po-

trzebne leki,

v dokument pos$wiadczajacy zawarto$¢ fiolek z lekami, ktéry
moze okazac sie niezbedny na przejéciach granicznych, gdy cel-
nicy zaczng sprawdzac przewozone leki, igly i strzykawki.

e Upewnij sie, ze opaska z informacjami medycznymi (twoja lub
czlonka rodziny) zawiera aktualne dane.

e Jedli ty (lub czlonek rodziny) samodzielnie podajesz sobie desmo-
presyne albo koncentrat czynnika, upewnij sie, ze masz zapas leku
wystarczajacy na calg podréz. Sprawdz, czy masz potrzebny
sprzet (igly, strzykawki).

e Nawet, jezeli nie podajesz sobie lekéw samodzielnie, porozmawiaj
z lekarzem na temat mozliwoSci zabrania ze soba zapasu leku
w podréz. Desmopresyna i koncentraty czynnika moga by¢ trudno
dostepne w miejscu, do ktérego podrézujesz.
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e Upewnij si¢, ze masz pojemnik chlodzacy, aby utrzymac leki
w odpowiedniej temperaturze.

e Dowiedz sig, czy ubezpieczenie zdrowotne bedzie wazne w kraju,
ktéry odwiedzasz. Je$li nie, wykup specjalne ubezpieczenie
podrézne.

e Podrézujac drogag powietrzng, autobusem lub pociggiem, zawsze
trzymaj leki przy sobie. NIGDY nie zostawiaj ich w bagazu gléw-
nym.

] Czy osoba z choroba von Willebranda
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zawsze powinna mie¢ przy sobie
identyfikator medyczny?

Tak. Osoba z chorobg von Willebranda powinna nosi¢ przy sobie le-
gitymacje chorego na wrodzong skaze krwotoczng. Takie legityma-
cje wydajg osrodki leczenia skaz krwotocznych. Choroba von Wille-
branda jest malo znang choroba, trudng do rozpoznania. W przy-
padku urazu lub naglego wypadku legitymacja bedzie dla pracowni-
kéw stuzby zdrowia bezcennym zrédlem informaciji. Dobrym pomy-
stem jest réwniez noszenie dodatkowo bransoletki lub naszyjnika
z informacjami medycznymi.

Osoba z chorobg von Willebranda zawsze powinna poinformowaé
personel medyczny o tym, ze cierpi na skaze krwotoczng. Sam pa-
cjent ma prawdopodobnie wiekszg wiedze na temat swojej choroby
niz osoby niebedgce specjalistami w tej dziedzinie, dlatego powinien
bez wahania udzieli¢ im wszelkich informacji.

Co najwazniejsze, w przypadku powaznego urazu czy zabiegu chi-
rurgicznego osoba z chorobg von Willebranda powinna nalega¢
na odpowiednie leczenie w celu kontrolowania krwotoku. Moze to
oznaczaé¢ nawet brak zgody na niebezpieczny zabieg chirurgiczny.
Trzeba poprosi¢ personel medyczny o pilny kontakt z os§rodkiem le-
czenia skaz krwotocznych w celu uzyskania doktadnych wskazéwek,
dotyczacych wlasciwego postepowania.
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Na zakonczenie

] Jaka jest srednia dlugos¢ zycia os6b
z chorobg von Willebranda?

Nie r6zni sie od przecietnej. Niektorzy badacze uwazajg nawet, ze la-
godna posta¢ choroby moze przynies$¢ korzySci — w postaci wydtuze-
nia zycia! Wyjasniajg to w nastepujgcy sposéb: ot6z choroba von Wil-
lebranda utrudnia tgczenie sie plytek krwi, co zmniejsza ryzyko po-
wstawania zakrzepéw blokujgcych tetnice (czyli miazdzycy), zmniej-
szajac przez to ryzyko atakéw serca i zawalow.

ZAKONCZENIE

] Czy osoby z chorobg von Willebranda
moga prowadzi¢ normalne zycie?

Oczywiscie! Wiekszo$¢ oséb z chorobg von Willebranda ma tylko
sporadycznie tagodne krwawienia. U innych krwawienia sg czgstsze,
jednak przy odpowiedniej opiece medycznej nie sprawiajg one wiek-
szych probleméw w codziennym zyciu.

Osoby z chorobg von Willebranda moga:

e uprawiac sporty, wykonywaé ¢wiczenia fizyczne i utrzymywac
dobrg forme fizyczna,

ksztalcié sie,

miec stalg prace,

zeni¢ sie/ wychodzi¢ za maz

mie¢ dzieci.
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] Jaki jest najlepszy spos6b na radzenie sobie
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z choroba von Willebranda?
e Dowiedz si¢ wszystkiego o chorobie.

e Znajdz osrodek opieki medycznej specjalizujgcy sie w diagnozo-
waniu i leczeniu choroby.

e Zyj pelnig zycia, pamictajac, ze z chorobg von Willebranda mozna
sobie doskonale radzi¢!
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Stowniczek

Anemia z niedoboru Zelaza. Choroba spowodowana dlugotrwalg utratg krwi.
Charakteryzuje si¢ niskim poziomem hemoglobiny. Czesto powoduje przewlekte
zmeczenie i uczucie braku energii.

Anestezjolog. Lekarz specjalizujacy sie w kontrolowaniu bélu i stosowaniu
znieczulenia podczas zabiegu operacyjnego.

SLOWNICZEK

Antydiuretyczny. Powodujacy zatrzymywanie wody przez organizm.

Bole w trakcie cyklu. Bél pojawiajacy sie w czasie owulacji, ktéry moze by¢
spowodowany krwawieniem z jajnika w miejscu owulacj.

Chromosom. Dtugi laficuch substancji chemicznych znanych jako DNA,
ulozonych w wiele tysiecy jednostek, zwanych genami. Geny decyduja o takich
cechach, jak kolor oczu, wloséw, a takze o wszystkich cechach wrodzonych
organizmu, w tym sktonnosci do zapadania na okreslone choroby.

Czas krwawienia. Czas potrzebny do zatrzymania krwawienia z niewielkiej
rany. Nie jest to wiarygodny test przy diagnozowaniu choroby von Willebranda.

Czynnik VIII. Jedno z biatek krwi, ktére jest niezbedne w procesie krzepniecia
krwi. Poziom czynnika VIII jest niski u oséb z chorobg von Willebranda
i hemofilig A.

Czynniki krzepnigcia krwi. Substancje krazace we krwi, konieczne w procesie
krzepniecia. Zalicza sie do nich czynnik von Willebranda oraz czynniki: I, 1T,
V, VII, VIII, IX, X, XTI i XIII.

Desmopresyna. Lek syntetyczny bedacy kopig naturalnego hormonu. Uwalnia
czynnik von Willebranda przechowywany w wysciétce naczyn krwiono$nych.
Desmopresyna nie jest wytwarzana z krwi. Preparaty desmopresyny to m.in.:
DDAVP, Octostim, Octostim Spray, Stimate i Stimate Spray.

Endometrioza. Schorzenie, w ktérym tkanka endometrialna (Sluzéwka macicy)
tworzy sie poza macicg. W trakcie miesigczki tkanka ta krwawi.
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Geny. Niewielkie struktury DNA, ktére decydujg o dziedzicznych cechach
organizmu. Choroba von Willebranda jest spowodowana przez nieprawidlowy
gen na chromosomie 12.

Grupa krwi. Szczegélny uktad biatek krwi, ktéry wystepuje u kazdej osoby.
Grupy krwi to: A, B, AB i 0.

Haemate P. Produkt krwiopochodny, wytwarzany z osocza, stosowany
w leczeniu choroby von Willebranda. Zawiera koncentrat czynnika von
Willebranda i czynnika VIII.

Hematolog. Lekarz specjalizujacy sie w chorobach krwi.

Hemofilia. Skaza krwotoczna spowodowana niskim poziomem czynnika VIII
(hemofilia A) lub IX (hemofilia B).

Hemoglobina. Substancja obecna w czerwonych krwinkach, odpowiedzialna
za przenoszenie tlenu. Poziom hemoglobiny obniza si¢ w przypadku anemii
z niedoboru zelaza.

Histerektomia. Zabieg operacyjny, ktéry polega na usunieciu macicy,
a w niektorych przypadkach takze jajnikow.

Hormon. Substancja znajdujaca sie¢ we krwi. Stymuluje dzialanie narzadéw.

Koncentrat czynnika von Willebranda. Produkt krwiopochodny wytworzony
z osocza, stosowany w leczeniu choroby von Willebranda, zawierajacy czynnik
von Willebranda.

Krioprecypitat. Sktadnik krwi otrzymany z osocza, ktéry zawiera czynnik von
Willebranda oraz czynnik VIII. W przeszlosci byl powszechnie stosowany
w leczeniu choroby von Willebranda. Zostat wykluczony z leczenia choroby
von Willebranda, bo w przeszlosci nie znano skutecznych metod usuwania
wiruséw co powodowato zakazenia.

Krwawienia mi¢dzymiesiaczkowe. Dodatkowe, nieregularne krwawienia
podczas cyklu miesigczkowego.

Krwotoczne miesigczki. Nadmiernie obfite lub zbyt dlugie krwawienia
miesigczkowe.

Krzepnigcie krwi. Proces powstawania statego skrzepu w celu naprawienia
uszkodzonego naczynia krwionosnego. Obejmuje on cztery etapy: skurcz



naczyn, gromadzenie sie plytek krwi, Igczenie si¢ ptytek krwi ze sobg oraz
formowanie skrzepu fibrynowego.

Laparoskopia. Zabieg operacyjny, podczas ktérego do jamy brzusznej
wprowadza sie przez niewielkie nacigcia narzedzia chirurgiczne i malg
kamere. W przypadku choroby von Willebranda celem operacji laparoskopowej
moze by¢ np. usuniecie tkanki endometrialnej, ktéra tworzy sie na zewnatrz
macicy.

Leczenie domowe. Polega na podawaniu w domu lekéw osobie ze skaza
krwotoczng przez nig sama lub przez czlonka rodziny.

Lyzeczkowanie jamy macicy. Operacja polegajgca na wyskrobaniu oraz
wyczyszczeniu wySciétki macicy.

Nabyta choroba von Willebranda. Rodzaj choroby von Willebranda, ktéra nie
jestdziedziczona. Uuprzednio zdrowej osoby nagle wytwarzane sa przeciwciala
przeciwko czynnikowi von Willebranda produkowane we krwi (tzw. inhibitory).

Naciecie krocza. Zabieg czasami wykonywany przy porodzie, polegajacy na
nacieciu skéry w poblizu pochwy, aby unikna¢ pekniecia krocza.

Osocze. Skladnik krwi zawierajacy m.in. czynniki krzepniecia, tacznie
z czynnikiem von Willebranda oraz czynnikiem VIII, jak réwniez
immunoglobuliny i albuminy.

Owulacja. Uwolnienie komorki jajowej z jajnika kobiety w potowie cyklu.

Parwowirusy. Rodzina wiruséw przenoszonych drogg krwi. Wiekszo$¢ os6b
w populacji przeszta bezobjawowe zakazenie tymi wirusami. Na ogél sa
nieszkodliwe, w rzadkich przypadkach moga jednak byé¢ przyczyna anemi,
a w cigzy — poronienia.

Plazmina. Substancja we krwi, ktéra rozpuszcza skrzepy po zagojeniu sie
naczyn krwiono$nych.

Plytki krwi. Niewielkie komorki o §rednicy mniejszej niz 1/10 000 cm, krazace
we krwi, ktére przylegajg do $cianek uszkodzonego naczynia krwiono$nego
i wspomagaja krzepniecie.

Progesteron. Naturalny hormon. W terapii choroby von Willebranda jego
dzialanie polega na pogrubianiu wys$ciétki macicy i sprawianiu, ze jest ona
mniej podatna na krwawienie.
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Przeciwcialo. Substancja wytwarzana we krwi przez system odporno$ciowy
organizmu w celu ochrony przed szkodliwymi czynnikami, np. wirusami.

Skaza krwotoczna. Choroba, w ktérej organizm nie jest w stanie zatrzymac
krwawienia tak szybko i skutecznie, jak powinien. Do skaz krwotocznych
zaliczane sg: choroba von Willebranda, hemofilia A, hemofilia B, zaburzenia
funkcjonowania plytek krwi oraz réznego rodzaju rzadkie niedobory
czynnikéw krzepniecia. Skazy krwotoczne mogg by¢ dziedziczne (wrodzone)
lub nabyte.

Skrzep fibrynowy. Skrzep, ktéry tworzy sie na ostatnim etapie procesu
koagulaciji.

Skurcz naczyn. Pierwszy etap procesu krzepniecia krwi, kiedy naczynie
krwiono$ne kurczy sig, aby zredukowaé doptyw krwi do uszkodzonego
obszaru.

Srodki antyfibrynolityczne. Leki pomagajace utrzymacé skrzep w miejscu jego
uformowania — przez powstrzymanie aktywno$ci enzymu zwanego plazmina,
ktéry rozpuszcza skrzepy krwi (w Polsce dostepny jest preparat Exacyl).

Terapia hormonalna. Podawanie doustnych $rodkéw antykoncepcyjnych lub
innych hormonéw (np. progesteronu), zwykle w celu regulacji lub zmniejszenia
nasilenia miesigczek.

Typ 1 choroby von Willebranda. Typ choroby von Willebranda, w ktérym
czynnik von Willebranda jest na nizszym poziomie niz u zdrowych oséb, przez
co krzepnigcie krwi zachodzi mniej sprawnie.

Typ 2 choroby von Willebranda. Typ choroby von Willebranda, w ktérym
czynnik von Willebranda nie dziala poprawnie, przez co krzepnigcie krwi
zachodzi mniej sprawnie.

Typ 3 choroby von Willebranda. Typ choroby von Willebranda, przy ktérym we
krwi nie ma czynnika von Willebranda. Jest to posta¢ cigzka choroby.

Usuniecie $luzéwki macicy (ablacja endometrium). Zabieg operacyjny
polegajacy na wypaleniu i zniszczeniu wysSciétki macicy. Przeprowadza sie go
przez pochwe (nie wymaga rozcinania powlok brzucha).

Znieczulenie zewnatrzoponowe. Rodzaj znieczulenia miejscowego, w ktérym
nastepuje wktucie igly do kregostupa oraz podanie $rodka znieczulajacego
w celu znieczulenia dolnej cz¢$ci ciata.
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Wiecej informacji mozna uzyskac pod adresem:

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
ul. I. Gandhi 14, 02-776 Warszawa
www.hemofilia.org.pl
email: bogdan.gajewski@gmail.com
tel. kom.: +48 605 180 127
Skype: bgajewski

KOtA TERENOWE
POLSKIEGO STOWARZYSZENIA CHORYCH NA HEMOFILIE:

GDANSK: 80-126 Gdansk, ul. Magnoliowa 11
KALISZ: 62-800 Kalisz, ul. Kaszubska 9 (RCKiK)
KATOWICE: 40-029 Katowice, ul. Reymonta 8
KRAKOW: 30-092 Krakéw, ul. Kmietowicza 10
LUBLIN: 20-092 Lublin, ul. Sapiehy 2/3
tODZ: 93-513 téd?, ul. Pabianicka 62
OLSZTYN: 10-247 Olsztyn, ul. H. Sawickiej 27 (RCKiK)
PODLASIE: 18-200, Wysokie Mazowieckie ul. Dtuga 104
POMORZE | KUJAWY: 85-667 Bydgoszcz, ul. Chodkiewicza 44
POZNAN: 60-354 Poznar, ul. Marcelifiska 44 (RCKiK)
RZESZOW: 35-103 Rzeszdw, ul. Strzelnicza 20a/2
SZCZECIN: 70-482 Szczecin, Al. Wojska Polskiego 80/82 (RCKiK)
WARSZAWA: 02-776 Warszawa, ul. |. Gandhi 14
WROCLAW: 50-345 Wroctaw, ul. Czerwonego Krzyza 5 (RCKiK)



Jesli chcesz dowiedziec sie wiecej na temat hemofilii
oraz brac udziat w wymianie poglagdéw na temat hemofilii
za posrednictwem internetowej w dyskusyjnej,
zajrzyj na strone:

www.hemofilia.org.pl.

Znajduje sie tam wiele publikacji i materiatéw dotyczacych
hemofilii oraz innych skaz krwotocznych, a takze wskazéwki,
jak zostac uczestnikiem grupy dyskusyjne;j.

_Okres i WSZYSTRO O NOSICELKAGH HENGFILI

Bon Voyage!
WYTYCZNE Bezpiecznej podrozy!

LECZENIA
HEMOFILII




Wszystko o chorobie von Willebranda” to pierwsza w Polsce publikacja
przedstawiajgca w tak wyczerpujacy sposob zagadnienia dotyczace tej
choroby. Pacjenci, ich rodziny, a takze personel medyczny otrzymujg wiele
waznych informacji dotyczgcych najnowszych metod rozpoznawania,
leczenia oraz zycia codziennego z chorobg von Willebranda.

Poruszane kwestie sq wyjasnione przyjaznym i prostym jezykiem.

Ksigzka, wydana po raz pierwszy w Kanadzie, zostafa pozytywnie
zaopiniowana przez polskich specjalistow.




