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Mam przyjemnos$¢ zarekomendowac numer Biuletynu zawierajgcy wyjgtkowo duzo mate-
riatow opracowanych przez fachowcow — lekarzy, pielegniarki, specjalistow od badan labora-
toryjnych. | do tego wszystkie artykuty zostaty napisane przez polskich specjalistow.

Kontakt z wydarzeniami $wiatowymi zapewnia relacja z dorocznej konferencji europejskiej
organizacji hemofilowej EHC [1], przygotowana przez wiceprezesa Stowarzyszenia, dr. Zdzi-
stawa Grzelaka.

Duzy artykut poswiecamy sprawie profilaktyki dla dzieci z ciezkg postacig hemofilii A i B;
pisze o tym dr Michat Jamrozik [2]. Pewne nawigzanie do tej tematyki stanowigq dwa materia-
fy zajmujgce sie problemem portow — bardziej teoretyczny, autorstwa dr Danuty Pietrys [5],
oraz praktyczny, przedstawiajgcy perspektywe znajgcej te zagadnienia z wtasnych doswiad-
czen matki szescioletniego Jasia [6].

Osoby z chorobg von Willebranda i tagodngq postaciq hemofilii, mogace korzystac z de-
smopresyny, powinno zainteresowac opracowanie mgr Haliny Joriczyk o wykonywaniu testu
z desmopresyng [3]. Natomiast juz wszyscy mogg znalezc istotne dla siebie informacje w
artykule o badaniach krwi, napisanym przez dr Terese Iwaniec i dr Joanne Zdziarska [4].

Cato$¢ uzupetnia krotka sugestia, co mozna zrobi¢ ze zbednymi, nieuzytymi strzykawkami
i igtami [7], oraz wykaz publikacji ksigzkowych i na DVD wydanych przez nasze Stowarzy-
szenie [8].

Na swoje migejsce wrdcita jolka, majgca zapewnic nieco relaksu po trudach lektury.

Adam Sumera

[1] XXI KONFERENCJA EHC W DUBLINIE

W dniach 12—14 wrzesnia br. odbyta sie w stolicy Irlandii, Dublinie, doroczna, juz dwu-
dziesta pierwsza konferencja Europejskiego Konsorcjum Hemofilii (EHC — European  Ha-
emophilia Consortium). Konferencja ta zostata tym razem zorganizowana we wspotpracy z
Irlandzkim Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie (IHS).

tacznie w konferencji uczestniczyto ponad 250 delegatéw z 37 krajéw Europy, a takze
delegaci z USA i Kanady. Oprécz chorych na hemofilie uczestnikami byli lekarze i naukowcy
zajmujacy sie hemofilia.

Z Polski w konferencji uczestniczyli: dr Jerzy Windyga z Instytutu Hematologii i Transfu-
zjologii oraz Bogdan Gajewski i piszacy te stowa Zdzistaw Grzelak jako oficjalni przedstawi-
ciele PSCH.

Program konferenciji zawierat m.in. nastepujace tematy:

W kierunku europejskich standardéw leczenia.

Hemofilia a mobilno$¢/migracja pacjentéw w ramach Unii Europejskie;.

Edukacja, integracja i wspotuczestnictwo: irlandzki model opieki w hemofilii.

Od przetrwania do wysokiej jakosci zycia, wyznaczniki narodowych celéw leczenia.
Profilaktyka u dzieci: dowody naukowe i doswiadczenie kliniczne.

Profilaktyka u dorostych: korzysci i wyzwania.

Czynniki ryzyka dla wytworzenia inhibitora.

Indukcja tolerancji immunologicznej jako do$wiadczenie kliniczne dla pokonania
rozwoju inhibitora.

Nastepna generacja czynnikdw krzepniecia: dtuzej dziatajgcy rekombinowany czynnik
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Jednym z wazniejszych zagadnien, nad ktérymi zastanawiali sie uczestnicy tegorocznej
konferencji w Dublinie, byt problem standardéw opieki i leczenia w hemofilii. Cze$¢ opowia-
dafa sie za ustaleniem i wprowadzeniem w zycie takich standardéw, ktére obowigzywatyby
na terenie catej Unii Europejskiej, czes¢ zas byta temu przeciwna, twierdzac, ze takie stan-
dardy nie beda funkcjonowaty. Wedtug tych ostatnich wtasciwie wystarczy wysoki poziom
zaopatrzenia w czynniki krzepniecia. Ciekawy wyktad na ten temat przedstawit profesor
Christopher Ludlam — dyrektor Centrum Hemofilii w Edynburgu (Szkocja).

Innym bardzo waznym problemem w obecnej dobie staje sie migracja pacjentéw w ra-
mach Unii Europejskiej. Poset do Parlamentu Europejskiego z ramienia Partii Pracy Irlandii,
Proinsias De Rossa przedstawit swoje spostrzezenia w tym temacie. Fakt stale rosnacej mo-
bilnosci i migracji catych grup narodowych, spotecznych, a takze pacjenckich bedzie zmuszat
rzady poszczegollnych krajow do ujednolicenia zaopatrzenia, opieki i leczenia chorych na
hemofilie w catej Unii Europejskiej. Nam Polakom jest to szczegdlnie bliskie, poniewaz wielu
naszych kolegéw z hemofilig wyjechato ,za chlebem” a przy okazji ,za zdrowiem” do innych
krajow UE, a w szczeg6lnosci do Irlandii i Wielkiej Brytanii.

Irlandzki model leczenia i opieki w hemofilii zaprezentowat dr Barry White — dyrektor Na-
rodowego Centrum Dziedzicznych Zaburzen Krzepniecia w Dublinie — w swoim wyktadzie
,=Edukacja, integracja i wspotuczestnictwo: irlandzki model opieki w hemofilii”.

W Irlandii liczacej 4,4 miliona ludnosci jest zarejestrowanych 577 chorych na hemofilie A i
B oraz 616 chorych z chorobg von Willebranda. Powszechnie sg tam stosowane wytgcznie
leki rekombinowane, jako najbezpieczniejsze w intensywnym leczeniu domowym oraz profi-
laktycznym. Profilaktyka dla wszystkich dzieci, nastolatkow, a takze dla czesci dorostych jest
w petni dostepna juz od lat i to z bardzo dobrym skutkiem. Obecnie dzieci, a takze mtodzi
ludzie z hemofilig sg w Irlandii nie do odréznienia, pod wzgledem sprawnosci fizycznej, od
swoich zdrowych rowiesnikow.

System leczenia w Irlandii opiera sie na kilku podstawowych filarach; sg nimi:
= rejestr krajowy
» Narodowe Programy Leczenia
= kompleksowe osrodki w Cork i w Dublinie (2)
= o$rodki leczenia w 5 innych miastach
= sie¢ osrodkéw hepatologicznych wyspecjalizowanych w leczeniu WZW typu C.

W procesie zakupu koncentratow czynnika stosowany jest krajowy przetarg, a w komisji
przetargowej zasiadajg obok lekarzy specjalistow réwniez przedstawiciele Irlandzkiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilie z prawem do gtosu decydujacego.

Rezultatem takiej organizaciji i struktury zaopatrzenia w koncentraty, a przede wszystkim
ich ilosci i dostepnosci, jest lepsza jakos¢ zycia, petna integracja ze spoteczenstwem oraz
zminimalizowanie fizycznych i psychicznych konsekwencji hemofilii.

Profesor Wolfgang Schramm — dyrektor Centrum Hemofilii w Monachium (Niemcy) wysta-
pit z ciekawym stwierdzeniem, ze wyznaczniki narodowych celéw leczenia hemofilii powinny
zawieraC sie w zwrocie ,o0d przetrwania do wysokiej jakosci zycia”. Taka droge powinien
przejs¢ kazdy kraj. Im zrobi to szybciej, tym lepiej. Tym mniej cierpienia i kalectwa dla cho-
rych, jak rowniez tym mniejsze koszty leczenia i opieki w planie dtugofalowym dla kraju.

W kwestii korzysci leczenia profilaktycznego u dzieci i dorostych gtos zabierali kolejno: dr
Jan Btatny z Kliniki Hematologii i Centrum Hemostazy Dzieci Uniwersyteckiego Szpitala w
Brnie (Czechy) oraz profesor Jérgen Ingerslev — dyrektor Narodowego Centrum Hemofilii w
Aarhaus (Dania). Dr Btatny w swoim wystapieniu ,Profilaktyka u dzieci: dowody naukowe i
doswiadczenie kliniczne” stwierdzit, ze leczenie profilaktyczne jest uwazane za tzw. ,zioty
standard” dla pacjentéw z hemofilig na catym swiecie, a szczegélnie dla dzieci z ciezkg he-
mofilig A lub B. Profilaktyka pierwotna powinna rozpoczynac sie jeszcze przed rozwojem
uszkodzen stawdw, ale nie p6zniej niz w drugim roku zycia, czy tez po wystgpieniu drugiego
wylewu dostawowego. Kazda profilaktyka zaczynajgca sie po rozpoczeciu sie zmian stawo-
wych albo po wystapieniu wielokrotnych wylewéw musi by¢ uwazana za profilaktyke wtérna.
Im dituzej profilaktyka jest odktadana po wystapieniu pierwszego wylewu, tym wyzsze ryzyko
rozwoju artropatii hemofilowej.



W przesziosci sugerowano, ze koncentraty osoczopochodne, szczegdlnie te zawierajace
czynnik von Willebranda dajg mniejsze ryzyko wystgpienia inhibitora. Jednakze ostatnie ba-
dania pokazuja, ze nie ma zadnej réznicy w czestosci rozwoju inhibitora pomiedzy czynni-
kami osoczopochodnymi a rekombinowanymi. W dodatku okazuje sie, ze regularna profilak-
tyka jest zwigzana z nizszym o 60% ryzykiem rozwoju tego powiktania w poréwnaniu do le-
czenia na zadanie.

Nie ma wiec watpliwosci, ze profilaktyka jest obecnie ztotym standardem w leczeniu he-
mofilii w celu zmaksymalizowania jakosci zycia u dzieci i zapobiegania znaczacemu uszko-
dzeniu stawéw w wieku dorostym. Na podstawie aktualnej wiedzy profilaktyka czynnikami
rekombinowanymi jest najbezpieczniejsza, najskuteczniejszg strategia lecznicza, prowadza-
cq do zmniejszenia liczby epizoddéw krwotocznych i zapobiegajaca zniszczeniu stawow u
mtodych chtopcow.

Profesor J6érgen Ingerslev w swojej prezentacji ,Profilaktyka u dorostych: korzysci i wy-
zwania” stwierdzit, ze nie ulega watpliwosci, iz leczenie profilaktyczne u dorostych zatrzymu-
je postep niepetnosprawnosci, pozwala na utrzymanie dobrej funkcji miesni i stawdw,
zmniejsza bol i absencje w pracy oraz — co najwazniejsze — poprawia 0golng jakos¢ zycia.

Dr Angela Huth-Kihne z Kliniki Hematologii i Centrum Hemofilii w Heidelbergu (Niemcy)
przedstawita prace dotyczacg czynnikdw ryzyka dla wytworzenia inhibitora. Istnieje wiele
czynnikow ryzyka dla wytworzenia przeciwciat przeciwko czynnikowi krzepniecia, czyli tzw.
inhibitora. Sg to czynniki genetyczne, etniczne, historia rodzinna, liczba oraz intensywnosc¢
przetoczen, procedury chirurgiczne, intensywna i masywna substytucja pooperacyjna. Jed-
nakze dr Huth-Kihne potwierdzita opinie swoich przedméwcoéw, ze pacjenci bedacy w trak-
cie regularnej profilaktyki majg o 60% mniejsze ryzyko dla wytworzenia inhibitora. To jeszcze
jeden wazny argument za wprowadzeniem profilaktyki.

Dyrektor Medyczny Centrum Leczenia Hemofilii w Paryzu (Francja) — profesor Thierry
Lambert przedstawit wyniki pracy swojego zespotu na temat: ,Indukcja tolerancji immunolo-
gicznej jako doswiadczenie kliniczne dla pokonania rozwoju inhibitora”. Zespét ten potwier-
dza zdanie wiodacych osrodkow leczenia hemofilii na $wiecie, ze indukcja tolerancji immuno-
logicznej (IT1) jest obecnie najbardziej efektywng metoda przezwyciezania inhibitoréw. Dtu-
gotrwate regularne i systematyczne podawanie wysokich dawek czynnika krzepniecia (za-
zwyczaj VIIl) skojarzone z koncentratami aktywowanego kompleksu protrombiny (aPCC), np.
FEIBA, lub rekombinowanym czynnikiem Vlla (NovoSeven) to jak na razie jedyna metoda
usuwania inhibitora i leczenia epizoddéw krwotocznych u chorych z tym powiktaniem. Rozni
autorzy opisujg wskaznik sukcesow terapeutycznych w przedziale 30% do 96%.

Jako jeden z zaproszonych na konferencje naukowcéw wystapit rowniez nasz przedstawi-
ciel z Polski. Byt nim dr Jerzy Windyga z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie.
W swojej prezentacji ,Nastepna generacja czynnikow krzepniecia: diuzej dziatajacy rekombi-
nowany czynnik VIII” roztoczyt przed zebranymi wizje nowych perspektyw leczenia pacjen-
tow z hemofilig A. Przyszly rozwdj leczenia hemofilii stanowia: terapia genowa, produkcja
czynnikéw krzepniecia przez zwierzeta transgeniczne, alternatywna (doustna) droga poda-
wania czynnikbw oraz — najbardziej prawdopodobna — produkcja czynnikéw antyhemofilo-
wych o przedtuzonym czasie pottrwania, poprzez ich PEGylowanie.

Dtuzej dziatajacy produkt ze zredukowang czestotliwoscig przetoczen bytby o wiele wy-
godniejszy dla pacjentéw i potencjalnie przyczyniatby sie do przestrzegania rezimu leczenia
np. podczas pierwotnej profilaktyki.

BAY 79-4980 to fabryczna nazwa rekombinowanego czynnika VIII (rFVIIl) zwigzanego z
PEGylowanymi liposomami. W | fazie badan wykazano, ze powigzanie czynnika rFVIII z li-
posomami nie wptywa negatywnie na jego aktywnos¢ prokoagulacyjng. Ponadto BAY 79-
4980 byt dobrze tolerowany i wykazywat przedtuzony czas dziatania w badaniach na zwie-
rzetach oraz w badaniach z udziatem ludzi.

Faza Il trwa aktualnie i ma da¢ ocene, czy podawanie jednej dawki BAY 79-4980 raz na
tydzien jest dobrze tolerowane i czy zapobiega krwawieniom u chorych z ciezkg postacig
hemofilii A, w poréwnaniu z podawaniem standardowych trzech dawek na tydzien normalne-
go rekombinowanego czynnika VIII.



Poza oficjalnymi wyktadami i seminariami kwitto na konferencji zycie towarzyskie. Uczest-
nicy konferencji EHC znajg sie od lat, czesto sg przyjaciétmi, kontaktujacymi sie poza rama-
mi struktur oficjalnych w celu wymiany pogladéw, danych oraz informacji droga elektro-
niczna.

Totez takie spotkanie jest Swietng okazjg do osobistych, a nie tylko wirtualnych spotkan
starych znajomych oraz wymiany pogladéw i doswiadczen w pracy poszczegdélnych hemofi-
lowych organizacji narodowych. Jest tez okazjg do poznawania najnowszych doniesien na-
ukowych i postepéw w dziedzinie leczenia wrodzonych skaz krwotocznych.

To w ogromnym skrdcie tyle na temat spraw i probleméw poruszanych na 21. dorocznej
konferencji European Haemophilia Consortium w Dublinie. Nastepna przyszioroczna 22.
konferencja EHC odbedzie sie prawdopodobnie w Gruzji. Mam nadzieje, ze uda mi sie po-
nownie w niej uczestniczyc¢, aby potem zdac relacje wszystkim chorym na hemofilie w Polsce
i ich rodzinom na tamach Biuletynu i Forum PSCH.

lek. med. Zdzistaw Grzelak
wiceprezes PSCH

[2] NARESZCIE PROFILAKTYKA W POLSCE!

W ostatnich miesigcach jestesmy sSwiadkami gwattownych, skokowych i odmiele sie
stwierdzi¢ rewolucyjnych zmian w leczeniu hemofilii w Polsce. Narodowy Fundusz Zdrowia z
dniem 1 sierpnia 2008 r. rozpoczat organizacje zupetnie nowej formuty leczenia hemofilii —
dotad w Polsce nieznanej na masowa skale. Profilaktyka pierwotna i wtdrna postaci ciezkich
oraz umiarkowanych o ciezkim przebiegu postawita nowe wyzwania dla lekarzy sprawuja-
cych opieke nad chorymi na hemofilie, a dla samych chorych i ich rodzin otworzyta sie zu-
petnie nowa, optymistyczna rzeczywistosc.

Co to jest profilaktyka w hemofilii?

Wprowadzony przez NFZ program zmienia zupetnie filozofie postepowania w hemofilii w
Polsce. Dotychczas leczenie miato charakter ,na zadanie” (on demand), to znaczy chory
otrzymywat dozylnie zwykle koncentrat czynnika krzepniecia w chwili rozpoczecia krwawie-
nia.

Jakie to miato skutki? Mimo ze w ostatnich latach dostepnos$¢ koncentratéw wystarczata
do zatrzymania krwawienia i praktycznie nie zdarzaty sie sytuacje, zeby zabrakio leku lub
trzeba byto na niego czeka¢ dniami (co pamietajg chorzy w wieku dojrzatym), to niestety
podanie leku dopiero po rozpoczeciu krwawienia doprowadzato do uszkodzenia stawdw.

Z codziennego zycia kazdy chory na hemofilie wie, do czego prowadzg powtarzajgce sie
wylewy: boél, cierpienie, niemoznos¢ uczestnictwa w zajeciach szkolnych, sportowych, ab-
sencja w pracy; wielu chorych korzysta z rent inwalidzkich i nie jest czynnych zawodowo,
uczestnictwo w zyciu rodzinnym i spotecznym jest ograniczone.

Forma leczenia ,na zadanie” dotychczas praktykowana w Polsce prowadzi do inwalidztwa
narzadu ruchu. Uszkodzone stawy, zaniki miesni, deformacje konczyn obserwuje sie juz u
kilkuletnich dzieci, 20- czy 30-latkowie nierzadko sg juz po implantacji sztucznych stawéw!
Polska jest tu niestety na jednym z ostatnich miejsc w krajach Unii Europejskie;.

Juz czterdziestoletnie doswiadczenia krajow zachodnich opisywane w analizach i bada-
niach klinicznych udowadniaja, iz profilaktyczne, czyli ciagte podawanie czynnikéw krzepnie-
cia eliminuje lub istotnie ogranicza krwawienia u chorych na hemofilie.

Rozréznia sie dwa podstawowe rodzaje profilaktyki. W profilaktyce pierwotnej stosuje sie
regularne wstrzykniecia koncentratu czynnika VIII lub IX; przed pierwszym krwawieniem do
stawu lub po nim, przed ukonczeniem 2. roku zycia. Profilaktyka wtérna zaktada regularne
podawanie koncentratu czynnika VIII lub IX, po wystapieniu = 2 krwawien dostawowych lub
w wieku > 2 lat u chorego, ktéry juz ma artropatie. Po przebytym krwawieniu zagrazajacym
zyciu lub bardzo powaznym epizodzie krwawienia chory na ciezkg hemofilie powinien réw-
niez zostac¢ objety profilaktyka wtérng. Wyodrebnia sie takze profilaktyke krotkoterminowa,
ktora nie jest jednak tematem naszych rozwazan.



Profilaktyke pierwotna rozpoczyna sie przed rozwinieciem sie artropatii
Profilaktyka wtdrna spowalnia rozwoj artropatii

Jaki jest cel profilaktyki?

Profilaktyczne, czyli ciagte podawanie czynnikéw krzepniecia, ma za zadanie uniemozli-
wienie powstawania krwawien, a przez to zapobiezenie artropatii hemofilowej i inwalidztwu
narzadu ruchu. Cel ten zapewnia profilaktyka pierwotna, natomiast wtérna spowalnia artro-
patie.

Co to w praktyce znaczy? Postac ciezka przejdzie w umiarkowana, co oznacza, ze krwa-
wienia samoistne lub pourazowe nie beda wystepowalty lub zdarzg sie bardzo rzadko. Réw-
niez zapobiegnie to prawdopodobnie groznym dla zycia krwawieniom (np. srodczaszkowym).
Innymi stowy hemofilia stanie sie praktycznie bezobjawowa.

B4, cierpienie, niemoznos¢ brania udziatu w zajeciach szkolnych i sportowych powinny
zosta¢ wyeliminowane. W przysztosci dzieci zapewne unikng rent inwalidzkich; jako dorosli
beda czynni zawodowo, bedg w petni uczestniczyé w zyciu rodzinnym, spoftecznym. Prak-
tycznie w niczym nie beda sie r6zni¢ od swoich zdrowych réwiesnikow.

U rodzicébw matych dzieci rodzg sie czesto watpliwosci co do celowosci profilaktyki,
zwtaszcza gdy krwawienia zdarzajq sie sporadycznie (np. raz na kilka miesiecy). Pojawia sie
pytanie, po co ciggle ktu¢ dziecko, podawa¢ mu kilka razy w tygodniu drogie przeciez leki, po
co przeprowadzaé zabieg implantacji portu? W przebiegu ciezkiej postaci hemofilii czestos¢
krwawien z wiekiem wzrasta. Obserwuje sie takze zjawisko tzw. krwawieh subklinicznych —
niezauwazalnych przez rodzicéw, lekarzy i nieodczuwalnych przez dziecko, ktére rowniez
prowadzg do artropatii. Uwaza sie, ze po przebyciu przynajmniej trzech krwawien do tego
samego stawu jego uszkodzenie staje sie nieodwracalne (1) i postepuje, nawet gdyby wyle-
wy juz sie nie powtdrzyty. Dlatego profilaktyke rozpoczyna sie zwykle nie tuz po narodzeniu
dziecka, ale po pierwszym wylewie dostawowym (chyba ze wczesniej doszto do powaznego,
zagrazajgcego zyciu krwawienia, np. wewnatrzczaszkowego), co nastepuje zwykle miedzy
pierwszym i drugim lub drugim i trzecim rokiem zycia.

Tylko leczenie profilaktyczne zapobiega inwalidztwu narzadu ruchu i pozwala na pet-
ne uczestnictwo w zyciu spotecznym, zawodowym

Co zaktada Terapeutyczny Program Zdrowotny Narodowego Funduszu Zdrowia?

Do programu zostajg wtaczone dzieci spetniajace nastepujace kryteria:

Profilaktyka pierwotna: dzieci od 1. dnia zycia do ukonczenia 18. roku zycia z ciezkg po-
stacig hemofilii A lub B, o poziomie aktywnosci czynnikéw krzepnigcia VIII lub IX rownym lub
ponizej 1% poziomu normalnego.

Profilaktyka wtérna: dzieci od 1. dnia zycia do ukonczenia 18. roku, chore na hemofilie A
lub B, po wystgpieniu wylewdw do stawdw (2).

Nalezy zwroci¢ uwage, ze nie ma ograniczenia w profilaktyce wtérnej tylko do postaci
ciezkiej. Zakwalifikowane zostang rowniez dzieci z postacig umiarkowang (tj. z poziomem
czynnika >1), ale o ciezkim przebiegu. Po spetnieniu tych warunkéw bedg miaty przeprowa-
dzone badania laboratoryjne, o ile nie miaty juz wcze$niej wykonanych (m.in. oznaczenie
czynnikow krzepniegcia, test na inhibitor). Program zaktada réwniez okresowg ocene uktadu
ruchu (RTG, USG stawéw, inne) w celu monitorowania skutecznosci leczenia. Brak niepra-
widtowosci w budowie stawow lub niepogorszenie ich stanu bedzie dowodzit osiagniecia za-
mierzonego celu.

Regularnie beda takze wykonywane testy na obecnos¢ inhibitora, badania czynnosci wa-
troby (Alat, Aspat), testy w kierunku wirusowego zapalenia watroby typu B i C oraz inne ba-
dania. Pozwoli to na biezacg kontrole bezpieczenstwa chorych.

Czy profilaktyka powoduje powiktania?

Wsrdd chorych, ich rodzin, a nieraz wsréd lekarzy pojawia sie pytanie, czy podawanie tak
duzych dawek czynnika krzepniecia tak czesto i regularnie nie spowoduje powstanie inhibito-
ra. W Polsce, gdzie dotychczas dominowat ciggty niedob6r koncentratéw, operowano mini-




malnymi dawkami. Dotychczasowe badania kliniczne nie potwierdzajg tych obaw, a wrecz
wskazujg na odwrotny efekt: regularne podawanie czynnika zmniejsza ryzyko inhibitora (3);
taki skutek przynosi zwtaszcza wczesnie rozpoczeta profilaktyka. Przyczyna powstawania
inhibitora tkwi w uszkodzonym genie czynnika krzepniecia. Pewne typy mutacji genu sprzyja-
ja powstawaniu antykoagulantu. Nalezy zwroci¢ uwage na fakt, ze powiktanie to, jesli juz sie
ujawnia, to w ciggu pierwszych 150 przetoczen, dlatego program zaktada w tym czasie cze-
ste wykonywanie testu na jego obecnosc¢.

Wczesnie rozpoczeta profilaktyka zmniejsza ryzyko inhibitora

Czy stac nas na profilaktyke?

Odpowiedz brzmi: tak. Program nie zostatby wprowadzony, gdyby tak nie byto. Ale czy
tylko chodzi o zapewnienie dodatkowych, duzych srodkow finansowych z NFZ? Jesli zosta-
tyby policzone wszystkie koszty leczenia powiktan chorego w czasie catego jego zycia (za-
biegi ortopedyczne, koszty hospitalizacji, absencja w pracy / szkole, produktywno$¢ i efek-
tywnos¢ pracy pacjentow, bdl towarzyszacy wylewom, jako$¢ zycia pacjentéw), to sie to po
prostu optaca.

Wbrew pozorom najdrozsza profilaktyka jest u matych dzieci. Majg one zwykle mniej
krwawien, a zuzycie czynnika podczas profilaktyki jest znacznie wieksze niz podczas lecze-
nia na zadanie. Koszt leczenia profilaktycznego jest wtedy zwykle 2—3 razy wiekszy niz na
zgdanie. Wraz z wiekiem i coraz wiekszym uszkodzeniem stawéw zuzycie czynnika w lecze-
niu na zadanie rosnie — dysproporcja zmniejsza sie. Paradoksalnie u niektérych dorostych w
leczeniu na zgdanie zuzywa sie tyle samo czynnika, ile w profilaktyce.

Jakie sa schematy leczenia w profilaktyce?

W ciggu 40 lat doswiadczen osrodkéw z wielu krajow zachodnich stosowano rézne sche-
maty podawania czynnikow krzepniecia. Model wybrany w Polsce wydaje sie optymalny i jest
najczesciej stosowany w krajach Unii Europejskiej.

W programie Narodowego Funduszu Zdrowia zalecono podawanie 25-40 jednostek na
kilogram masy ciata:

- od 2 do 3 razy w tygodniu w przypadku czynnika VIII (hemofilia A)
- 2 razy w tygodniu w przypadku czynnika IX (hemofilia B) (stan na 1.10.2008).

Nalezy zwréci¢ uwage na fakt, ze dawka i czestotliwos¢ podawania nie sg sztywne. Le-
karz prowadzacy ma pole manewru. Na podstawie obserwacji pacjenta moze ptynnie ustali¢
nieco inny schemat dla poszczegolnych chorych. Dla jednych wstrzykiwanie 25 jednostek na
kilogram masy ciata 2 razy w tygodniu bedzie wystarczajgce i nie bedq pojawiaty sie krwa-
wienia, u innych efekt osiggnie sie dopiero przy maksymalnych dawkach, tj. 40j/kg m.c. po-
dawanych 3 razy w tygodniu.

Zwykle u matych dzieci ilos¢ krwawien jest mniejsza niz u nastolatkdw, dlatego czesto
wymagajg one mniejszych dawek, podawanych nie trzy, lecz dwa razy w tygodniu. Z wie-
kiem i rozwojem uktadu ruchu (lepszym ukrwieniem stawédw) ryzyko krwawienia jest wieksze
i starsze dzieci bedq otrzymywac czesciej (ij. trzy razy w tygodniu) dawki maksymalne lub
zblizone do maksymalnych. Dawka bedzie automatycznie wzrasta¢ wraz z przyrostem masy
ciata. Dawkowanie i czestos¢ podawania leku jest okreslana w rozporzadzeniu NFZ. | moze
ulega¢ w przysztosci zmianom.

Program nie pokrywa leczenia krwawienia i zabezpieczenia zabiegu operacyjnego, ktére
sie moga pojawi¢ w czasie jego realizacji. Dodatkowe dawki czynnika beda pochodzi¢ z in-
nego zrédta, tj. Narodowego Programu Leczenia Hemofilii finansowanego w ramach Pro-
gramu Polityki Zdrowotnej Ministerstwa Zdrowia.

Jak zadbac o dostep do naczyn zylnych?

Wstrzykiwanie dozylnie kilka razy w tygodniu czynnika krzepniecia bedzie powodowaé
uszkodzenie zyt. Aby zadbaé o ich dobry stan przez cate zycie, warto przestrzega¢ nastepu-
jacych zasad.



Po podaniu czynnika igte nalezy usuwac z zyty tagodnym, kontrolowanym pociagnieciem,
nie uciskajac jednoczesnie miejsca wktucia. Delikatne ucisniecie jatowym opatrunkiem po-
winno zosta¢ zastosowane przez kilka minut dopiero po usunieciu igty. Ucisniecie igty w
trakcie jej usuwania sprzyja uszkodzeniu sciany naczynia. Podobne uszkodzenia pojawiajgq
sie w trakcie zgiecia przedramienia w stawie fokciowym po podaniu czynnika do dotu tokcio-
wego. Dlatego nie nalezy zgina¢ reki w tokciu po wstrzyknieciu czynnika. Po zatrzymaniu
krwawienia za pomoca jatowego opatrunku mozna naklei¢ samoprzylepny plaster na 1-2
godziny, najlepiej taki, ktdry nie powoduje uczulen.

Dobrym rozwigzaniem jest codzienne smarowanie miejsc czestych wktu¢ kremem z lano-
ling. Pozwala to na zachowanie gtadkosci i elastycznosci skory.

Nie mozna naktuwac zaczerwienionych, bolesnych zyt. Taki ich stan moze $wiadczy¢ o
stanie zapalnym i ich zakrzepicy.

Niestychanie istotne jest regularne ¢éwiczenie miesni reki, zwtaszcza przez wielokrotne
$ciskanie w ciggu dnia gumowej piteczki. Pozwala to na lepsze uwidocznienie zyt (4).

Czy jestem wyleczony z hemofilii?

Dorastajace dziecko, gdy nie ma objawéw choroby, moze zacza¢ negowac jej obecnosc.
Moze podejmowaé ryzykowne zachowania, np. uprawia¢ ekstremalne sporty, siega¢ po
uzywki. Moze wrecz odmawia¢ podawania czynnika, bo nie rozumie zasadnosci profilaktyki,
bo nie wie, jakie sg skutki hemofilii. To trudne chwile wymagajace od rodzicow i opiekunéw
wzmozonej uwagi i wysitku. Moga sie nasila¢ problemy wychowawcze. Che¢ do upodobnie-
nia sie do rowiesnikow za wszelka cene i jednoczesne dazenie do ukrywania lub usuwania
ze swiadomosci obecnosci choroby moga by¢ niebezpieczne dla chorego na hemofilie.

Czy moge uprawiac sport?

Zastosowanie profilaktyki powoduje, ze krwawienia praktycznie przestajg sie pojawiac.
Codzienna, zwykta aktywnos$c¢ dziecka nie wywotuje krwawien. Powstaje wrazenie, ze hemo-
filia znika, nie ma réznicy ze zdrowym cziowiekiem. Dzieci i nastolatki z hemofilig chcg w
petni korzysta¢ z zycia, tak jak ich réwiesnicy. Podejmujg intensywna aktywnosé fizyczna,
zaczynajq uprawiac sport. Czy to jest mozliwe dla chorego z hemofilig?

Ciagta profilaktyka powoduje, ze postac ciezka przechodzi w posta¢ umiarkowana. Krwa-
wienia dostawowe przestajg sie pojawiac¢ lub sg sporadyczne, ale w razie powaznego urazu,
wypadku, zabiegu operacyjnego ciggle istnieje ryzyko krwawienia zagrazajacego zyciu. W
takim przypadku konieczne jest podawanie duzych dawek czynnika krzepniecia i monitoro-
wanie jego aktywnosci we krwi w warunkach szpitalnych.

Wraz z dorastaniem dzieci bedq chciaty zagra¢ z réwiesnikami w pitke, w kosza. Przed
podjeciem decyzji o regularnym uprawianiu sportu konieczne jest skonsultowanie sie z
osrodkiem leczenia hemofilii, doswiadczonym lekarzem w tej dziedzinie. Konieczna moze
by¢ ocena uktadu ruchu przez ortopede. Zgoda na uprawianie danej dyscypliny bedzie zale-
zata od zaawansowania artropatii. Z pewnoscig chory objety profilaktykg pierwotna, a wiec z
bezzmianowymi stawami, bedzie mégt uprawiac¢ intensywniej sport niz osoba z uszkodzo-
nym stawem lub kilkoma stawami, z towarzyszacymi zanikami/przykurczami miesniowymi.
Panuje zgoda, ze chory na hemofilie powinien unika¢ sportow kontaktowych, a jesli ma
uszkodzone stawy konczyn dolnych, dodatkowo unika¢ dyscyplin wymagajacych biegania,
skakania.

Czy moge ¢wiczy¢ na zajeciach wf?

Profilaktyka daje nowe mozliwosci, dotgd nawet nierozwazane w Polsce. Decyzje o
uczestnictwie w zajeciach wychowania fizycznego w szkole nalezy podja¢ wspoélnie z leka-
rzem prowadzacym z osrodka leczenia hemofilii oraz nauczycielem/trenerem. Tak jak wyzej
wspomniano, decyzja musi by¢ poprzedzona oceng uktadu ruchu i odpowiednio zaplanowa-
na. Dzieci z klasy musza wiedzie¢ o hemofilii kolegi, unikaniu narazenia go na dodatkowe
urazy, nauczyciel o objawach krwawienia, postepowaniu w razie jego powstania. Z nauczy-
cielem nalezy ustalic mozliwe do wykonywania ¢wiczenia, w szkole powinna by¢ przecho-
wywana dodatkowa dawka czynnika. Powinna by¢ réwniez dostepna osoba, ktéra poda



czynnik w razie potrzeby, np. pielegniarka szkolna. Nalezy tak ustali¢ harmonogram profilak-
tycznego podawania czynnika, aby zostat wstrzykniety w dniu zaje¢ z wf.

Kiedy implantowa¢ port naczyniowy?

Port naczyniowy jest to podskorny, trwaty dostep do zylnych naczyh krwionos$nych. Skta-
da sie z komory z silikonowg membrang oraz cewnika. Implantacja portu naczyniowego jest
zabiegiem chirurgicznym, w czasie ktérego komora portu umieszczana jest najczesciej w
dole podobojczykowym, a cewnik wprowadzany do prawego przedsionka lub zyty gtownej
gorne;j.

Poprzez wkiucie do komory portu za pomoca przeznaczonej do tego igly, zakonczonej
przewodem z jednokierunkowg zastawka zabezpieczajgca przed zassaniem powietrza, uzy-
skuje sie dostep do centralnych naczyn zylnych, poprzez ktéry mozna wielokrotnie podawaé
czynnik krzepniecia. Silikonowa membrana moze byé naktuwana ponad 3000 razy. Prawi-
dtowo zatozony i obstugiwany port mozna wykorzystywac przez kilka lat pod warunkiem od-
powiedniej pielegnacji, nastepnie usuwa sie go chirurgicznie.

Poniewaz implantacja centralnego dostepu zylnego jest zabiegiem chirurgicznym wyko-
nywanym w warunkach szpitalnych, konieczne jest odpowiednie zabezpieczenie w czynnik
VIl lub IX, wedtug okreslonych schematéw.

Implantacja portu nie jest obowigzkowa w profilaktyce. Preferuje sie podawanie czynnika
do zyt obwodowych. Zaktada sie go jedynie u dzieci, u ktérych podanie do zyty w konczynie
gornej jest niemozliwe lub bardzo utrudnione ze wzgledu na stabo wyksztatcone naczynia
zylne i nie udaje sie do nich poda¢ leku. Przyktadowo, w Holandii i Szweciji tylko 3-5% dzieci
objetych profilaktykg ma implantowany port (5). Dlatego, z powodu mozliwych powiktan (za-
kazenie miejscowe, zakazenie uogolnione — posocznica, niedroznos¢ portu, zakrzepica, za-
tor powietrzny, powiktania samego zabiegu — krwawienie, odma lub inne), a takze koniecz-
nosci zachowania jatowosci i kosztoéw (zakup specjalnych igiet), implantuje sie je w ostatecz-
nosci, gtébwnie u najmniejszych dzieci, jesli rzeczywiscie sq powtarzajace sie problemy z
wktuciem do zyty. W takim przypadku port w ogole umozliwia uczestnictwo w profilaktyce,
zmniejsza bdl i strach, pozwala na podawanie czynnika w domu. Po przeszkoleniu rodzicow
jest stosunkowo prosty i wygodny w obstudze.

Port implantuje sie na jak najkrotszy czas. Do wstrzykiwania czynnika preferuje sie
dojscie obwodowe

Wykluczeni z programu

Z programu wykluczeni sg chorzy z inhibitorem. Podobnie, gdy w trakcie realizacji pro-
gramu profilaktyki stwierdzi sie obecnos¢ inhibitora, dziecko wymaga innego sposobu lecze-
nia. Powinna wtedy zosta¢ podjeta préba wywotania indukcji tolerancji immunologicznej w
osrodku referencyjnym. Gdy okaze sie ona nieskuteczna, stosuje sie leczenie krwawien kon-
centratami czynnikédw omijajacych klasyczng droge krzepniecia (NovoSeven, FEIBA). Cho-
rzy, u ktérych immunotolerancja zakonczona zostata sukcesem, czyli wyeliminowaniem inhi-
bitora, powinni ponownie zosta¢ objeci profilaktyka

Koncentraty rekombinowane czy osoczopochodne?

Miedzynarodowe zespoty eksperckie zalecaja, aby w ramach profilaktyki stosowac re-
kombinowane czynniki krzepniecia, zwtaszcza u dzieci nieleczonych wczesniej czynnikami
osoczopochodnymi (6). Eliminuje to ryzyko zakazenia nieznanymi dotychczas patogenami,
ktére moga by¢ przenoszone przez koncentraty osoczopochodne. Do programu zakupiono
czynniki osoczopochodne, co budzi kontrowersje, a uzasadnienie decyzji Ministerstwa Zdro-
wia jest mato przekonujace.

Problemy na przysztosé¢

Program konczy sie w 18. roku zycia. Czy to oznacza, ze w tym momencie hemofilia zo-
staje wyleczona? Niestety nie. Zakonczony zostaje tylko program profilaktyczny, hemofilia
pozostaje. Na dzieh dzisiejszy, osoby doroste przechodzg na leczenie na zadanie — poda-




wanie czynnika w razie krwawienia. Niestety u duzej grupy dorostych chorych pojawig sie
typowe dla ciezkiej postaci wylewy. Z pewnoscig ich odlegte skutki (artropatia) nie beda tak
destrukcyjne, jesliby wczesniej nie zastosowano profilaktyki. Powrét do zycia z wylewami i
perspektywg inwalidztwa narzadu ruchu w wielu przypadkach powoduje, ze chorzy nie godzg
sie na rezygnacje z profilaktyki. W krajach zachodnich trwa debata, czy przedtuzaé profilak-
tyke na cate zycie. Podobna debata bedzie sie odbywac rowniez w Polsce. Zagadnienie to
wymaga kompleksowego rozwigzania.

Kolejnym problemem jest profilaktyka u chorych na hemofilie powiktang inhibitorem oraz u
chorych z ciezkim przebiegiem choroby von Willebranda. Dotgd nie zapewniono $rodkow
finansowych na indukcje tolerancji immunologicznej u wszystkich chorych spetniajacych wa-
runki takiej terapii. Dopiero po niepowodzeniu immunotolerancji mozna rozwazac profilaktyke
czynnikami omijajacymi klasyczng droge krzepniecia (NovoSeven, FEIBA). Znalezienie do-
brego rozwigzania dla tych chorych jest kolejnym wyzwaniem dla $rodowiska wrodzonych
osoczowych skaz krwotocznych.
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[3] WYKONANIE TESTU Z DESMOPRESYNA

Desmopresyna (Minirin) to lek stosowany u niektérych pacjentéw z chorobg von Wille-
branda oraz z tagodng postacig hemofilii A. Osoby chore na te choroby otrzymuja go w kro-
plowce (czyli dozylnie). Minirin mozna réwniez stosowaé doustnie (w tabletkach), ale w zu-
petnie innym wskazaniu: u dzieci w przypadku moczenia nocnego oraz u 0s6b z zaburze-
niem hormonalnym zwanym moczéwka prosta. Niestety w przypadku skaz krwotocznych
Minirin w tabletkach nie jest skuteczny.

Test z desmopresyng to badanie, ktére polega na dozylnym podaniu leku w odpowiedniej
dawce (0,3 pg/kg masy ciata), a nastepnie sprawdzeniu po 40 minutach od zakonczenia
wchtaniania kroplowki reakcji organizmu na dziatanie leku (tzn. tego, jak bardzo wzrosta we
krwi chorego aktywnos$¢ czynnika VIl lub czynnika von Willebranda — doktadne informacje
na ten temat znajdziesz w biuletynie PSCH nr 27). Cate badanie trwa okoto 80 minut: pobra-
nie krwi i kropléwka okoto 40 minut, nastepnie przerwa i drugie pobranie krwi kolejne 40 mi-
nut.

Wykonanie testu z desmopresyng zleca pacjentowi zawsze lekarz, ktéry po zebraniu do-
ktadnego wywiadu z chorym wypisuje dwa skierowania na badanie. Jedno skierowanie jest
na test z desmopresyng (na nim lekarz umieszcza informacje ogdlne — tj. imie i nazwisko
chorego, rozpoznanie oraz informacje dotyczace samego testu: dawke leku, zlecenie pobra-
nia krwi do badan w odpowiednich odstepach czasu, pomiaru cisnienia i tetna itd.). Drugie
skierowanie jest przeznaczone dla laboratorium i dotyczy badan krwi. Pielegniarka pobiera
krew przed podaniem leku (Minirinu) i 40 minut po jego wchionigciu sie do organizmu chore-
go, co oznacza, ze od zakonczenia wlewu kroplowego (kropléwki) chory ma 40 minut prze-
rwy.

Pacjent indywidualnie ustala z pielegniarkg termin badania. W dniu badania chory zgtasza
sie ze skierowaniem do pielegniarki na ustalong godzine. Pacjent moze by¢ po $niadaniu,
ale zaleca sie, aby w dniu testu pi¢ mniejsza ilos¢ ptyndéw! Pielegniarka na wstepie wita sie z



chorym, prosi, aby usiadt wygodnie w fotelu (badanie trwa dos¢ dtugo), mierzy cidnienie tet-
nicze krwi, bada tetno, przygotowuje kropléwke z desmopresyng wedtug zlecen lekarskich
(tj. 4—6 amputek Minirinu w 100 ml lub 250 ml soli fizjologicznej, czyli 0,9% NaCl). Nastepnie
zaktada choremu do zyty cienki (niebieski lub rézowy) wenflon, z ktérego pobiera krew do
badan, a pozniej podtacza do niego kropléwke z Minirinem. Kropléwka wchfania sie okotfo
30—40 minut. Chory ma w trakcie badania 4-5 razy kontrolowane cisnienie tetnicze krwi i
tetno. W razie wystgpienia jakichkolwiek objawéw niepokojacych (zawrotéw gtowy, ,uderzen
gorgca”, wzrostu cisnienia krwi, przyspieszenia akcji serca) nalezy zgtosi¢ to pielegniarce i
lekarzowi obecnemu przy badaniu. Chorzy zazwyczaj dobrze znoszg badanie, bardzo rzadko
obserwuje sie objawy niepozadane ze strony organizmu.

Wszelkich informacji na temat badania, terminu odbioru wynikéw badan i ich interpretaciji
udziela choremu lekarz. Po uzyskaniu wynikéw testu lekarz wyttumaczy pacjentowi, co one
oznaczajq i jak bedzie wygladac dalsze leczenie krwawien.

mgr Halina Jonczyk, pielegniarka odpowiedzialna
za opieke nad pacjentami chorymi na skazy krwotoczne
w Klinice Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie

[4] BADANIA KRWI U CHORYCH NA SKAZY KRWOTOCZNE - INFORMACJE
PRAKTYCZNE

Pacjenci, u ktorych lekarz podejrzewa zaburzenia uktadu krzepniecia, oraz chorzy z roz-
poznanymi juz skazami krwotocznymi musza poddac sie badaniom krwi w Poradni Hemato-
logicznej. Nierzadko badania parametrow uktadu krzepniecia nalezy wykonac¢ kilkakrotnie,
zwtaszcza w przypadku choroby von Willebranda i tagodnej hemofilii. Po postawieniu rozpo-
znania lekarz zwykle zaleca wykonanie dodatkowych, szczegétowych badan (na przyktad
testu w kierunku inhibitora w przypadku hemofilii lub badan, ktére pozwolg na okreslenie typu
choroby von Willebranda albo wykluczenie innych skaz krwotocznych). Ponadto osoby, ktére
cierpig na skaze krwotoczng, powinny regularnie poddawac sie okreslonym badaniom, w
odstepach zaleconych przez lekarza zajmujacego sie leczeniem skaz. Do badan tych nalezy
na przyktad morfologia krwi, proby watrobowe, badania w kierunku wiruséw czy w kierunku
anemii z niedoboru zelaza. Osobom, ktére cierpig na artropatie hemofilowg (zwyrodnienie
stawdw) lekarz zaleci rowniez wykonanie badan obrazowych, do ktérych nalezy RTG i USG
stawow.

Do podstawowych badan uktadu krzepniecia nalezg tzw. czasy krzepniecia APTT (czas
czesciowej tromboplastyny po aktywacji) oraz PT / INR (czas protrombinowy wyrazony jako
wskaznik INR), poziom fibrynogenu oraz morfologia krwi z oceng liczby ptytek. Na podstawie
wywiadu z pacjentem oraz wynikow badan podstawowych lekarz zleca badania dodatkowe:
aktywnosci czynnikbéw krzepniecia, a czasem réwniez testy agregacji ptytek krwi i PFA-100
(w zaleznosci od tego, jaki rodzaj skazy krwotocznej podejrzewa).

Wszystkie badania najlepiej wykonywaé na czczo (mozna jedynie pi¢ wode lub staba,
niestodzong herbate). Niemniej jednak badania uktadu hemostazy, podobnie jak wiekszos¢
badan laboratoryjnych (z wyjatkiem morfologii, poziomu glukozy oraz lipidogramu) mozna
wykonac po lekkim positku (np. po $niadaniu, ktore nie zawiera duzej ilosci ttuszczu), co jest
szczegblnie wazne, jezeli pacjent musi rano przeby¢ dalekg podr6z do Poradni Hematolo-
gicznej, w ktdrej oddaje krew do badan.

Zaleca sie, aby krew do badan byta pobierana przed potudniem. Cze$¢ badan wykonywa-
na jest tego samego dnia, tak wiec krew musi dotrze¢ do laboratorium odpowiednio wcze-
$nie. Niektore badania sg ponadto bardzo praco- i czasochtonne (np. test przesiewowy w
kierunku inhibitora trwa 2 godziny, a okreslenie miana inhibitora w przypadku dodatniego
wyniku testu przesiewowego okoto 4 godzin).

Aby wyniki byty wiarygodne, od momentu pobrania krwi do wykonania oznaczen nie moze
uptyna¢ zbyt duzo czasu (najlepiej nie wiecej niz 2 godziny). Krew musi by¢ tez transporto-
wana w odpowiednich warunkach (w chtodzie, unikajac wstrzgsania probek). Badania uktadu
hemostazy wymagaja drogiej, skomplikowanej aparatury, a osoba, ktéra je wykonuje, powin-



na mie¢ odpowiednie doswiadczenie i praktyke. Dlatego niektére oznaczenia mozna wyko-
nac tylko w specjalistycznych osrodkach, majgcych odpowiednio wyposazone, doswiadczo-
ne laboratorium. Wigze sie to dla pacjenta z koniecznoscig podrdzy, czasem do bardzo od-
legtego osrodka.

Niektére badania mozna wykonac¢ po kilku dniach, a nawet tygodniach (na przyktad ozna-
czenia aktywnosci czynnikédw krzepniecia). Po oddzieleniu osocza od krwi (odwirowaniu
probki) osocze nalezy w takim przypadku zamrozi¢. Odczynniki laboratoryjne do badan ukita-
du hemostazy sg bardzo kosztowne, a czesci z nich nie mozna dzieli¢, co oznacza, ze po
otwarciu opakowania i wykonaniu oznaczen niewykorzystany odczynnik musi zosta¢ wyrzu-
cony. Z tego powodu probki od kolejnych pacjentow czesto sg mrozone i gromadzone do
czasu, az zbierze sie ich odpowiednia ilos¢ i bedzie mozna wykona¢ oznaczenia przy jak
najmniejszych stratach finansowych. Dlatego czas oczekiwania na wyniki jest czasami dtuz-
szy (nie powinien jednak przekracza¢ jednego miesigca).

Czesto konieczne jest pobranie od jednego pacjenta wielu probowek krwi jednoczesnie,
zwtaszcza jezeli lekarz zleci oznaczenie rownoczesnie kilku czynnikbéw krzepniecia oraz te-
stow agregaciji ptytek krwi. Prébowki do badania parametréw uktadu krzepniecia majg zwykle
pojemnos¢ 4,5 lub 5 ml. Do wykonania badan u pacjenta z przedtuzonym czasem APTT
(wykonania testu korekcji ze zdrowym osoczem, aktywnosci czynnikow VIII, IX; XIi XII) trze-
ba na przyktad pobra¢ 5 probéwek (po 4,5 ml krwi). U osoby z podejrzeniem skazy ptytkowej,
jezeli lekarz zleci morfologie krwi, testy agregacji oraz PFA-100, konieczne bedzie pobranie
8 prébowek (po 4,5 ml krwi). U matych dzieci doktada sie wszelkich staran, aby wykonac
oznaczenia z jak najmniejszej ilosci krwi.

Warto pamietaé, ze w przypadku dzieci i os6b dorostych, u ktérych sa duze problemy z
pobraniem krwi zylnej, lepiej pobra¢ mniej préboéwek, ale prawidtowo, tzn. z zachowaniem
wtasciwego stosunku krwi do antykoagulantu obecnego w prébowce.

Przed niekt6rymi badaniami uktadu hemostazy przez 10 dni nie mozna przyjmowaé aspi-
ryny ani lekow, ktére zawierajg substancje z tej samej grupy (tzw. niesteroidowych lekéw
przeciwzapalnych). Do badan tych nalezy agregacja ptytek krwi oraz PFA-100, ktére wyko-
nuje sie przy podejrzeniu ptytkowych skaz krwotocznych. Wymienione leki wptywajg nieko-
rzystnie na dziatanie ptytek, przez co wyniki badania moga wyjs¢ nieprawidtowe (fatszywie
dodatnie).

Krew pobiera sie z zyly, zwykle z okolicy dotu tokciowego. Staza powinna by¢ zacisnieta
jak najkrécej, aby nie uaktywni¢ niektérych czynnikéw krzepniecia. Jezeli pacjent ma zatozo-
ny wenflon do zyty, w celu pobrania krwi do badan uktadu krzepniecia pielegniarka niestety
musi wykona¢ osobne naktucie (oznaczenia z krwi pobranej przez wenflon lub cewnik cen-
tralny moga nie by¢ wiarygodne).

Trzeba pamietac, ze aktywnos¢ czynnika VIl i czynnika von Willebranda we krwi nie jest
stata (poza postaciami ciezkimi hemofilii i choroby von Willebranda). Na poziom obu tych
czynnikbw majg wptyw stres, zmeczenie, infekcja, rézne choroby. Dlatego badania te trzeba
powtarzac¢ kilkakrotnie w pewnych odstepach czasu, aby nie przeoczy¢ tagodnej hemofilii A
lub tagodnej choroby von Willebranda. Szczegdlnie ten problem dotyczy dzieci, ktére zwykle
w momencie pobrania krwi sg zdenerwowane, niespokojne i czesto ptacza.

dr n. med. Teresa lwaniec, Pracownia Hemostazy Il Katedry Chorob Wewnetrznych
w Krakowie
lek. med. Joanna Zdziarska, Klinika Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie

[5] STOSOWANIE CENTRALNYCH CEWNIKOW ZYLNYCH (PORTOW)

Podstawa w leczeniu chorych z wrodzonymi skazami krwotocznymi jest dogodny dostep
zylny. Wsrdd specjalistdw na catym swiecie panuje zgodna opinia, iz najlepsza droga poda-
wania koncentratéw czynnika krzepniecia sg zyty obwodowe. Centralne cewniki zylne u cho-
rych na hemofilie majg zastosowanie w przypadku koniecznosci czestego podawania czyn-
nikbw krzepniecia przez dtuzszy okres czasu, a dostep do zyt obwodowych jest bardzo trud-



ny lub wrecz niemozliwy. Bardzo czesto u matych dzieci posiadajgcych drobne, niedojrzate
naczynia krwionosne, wielokrotne podawanie czynnikéw krzepniecia mozliwe jest jedynie
dzieki centralnym cewnikom zylnym. Odgrywajg one szczegdlng role u dzieci otrzymujacych
koncentraty profilaktycznie (2-3 razy w tygodniu) oraz w leczeniu eliminujgcym inhibitor (in-
dukcja tolerancji immunologicznej — ITl). Pozwalajg rowniez na szybka interwencje w sytuaciji
spontanicznego krwawienia, ktére moze by¢ bezzwitocznie leczone w domu, z ominieciem
pogotowia czy przyjmowania dziecka do oddziatu. Gdy tylko podawanie czynnika do zyt ob-
wodowych staje sie mozliwe, centralne cewniki zylne sg usuwane. A samodzielnych iniekciji
mogaq sie uczyc¢ juz osmioletni chiopcy.

Dostepne sa dwa rodzaje wejs¢ centralnych: umiejscowione catkowicie pod skoérg tzw.
porty (z ang. port-a-cath) oraz cewniki wyprowadzone na zewnatrz. Ze wzgledu na mniejsze
ryzyko zakazen, fatwiejszg codzienng obstuge i wiekszg zywotnos¢ wejscia, u chorych na
hemofilie, szczegdlnie niepowiktang inhibitorem, preferowane sg porty. Zbudowane sg z ty-
tanowego zbiorniczka z silikonowg membrang wszywanego pod skoére na klatce piersiowe;.
Ze zbiorniczkiem taczy sie umieszczony w tunelu pod skérg cewnik, ktérego koniec wprowa-
dza sie do duzego naczynia zylnego na szyi. Do podawania czynnika stuzy specjalna igta
wkiluwana przez skoére do zbiorniczka. Na ok. dwie godziny przed wktuwaniem igty na skére
nad portem mozna natozy¢ znieczulajgcy krem EMLA. Po jej wyktuciu okolica portu nie wy-
maga specjalnych ochronnych opatrunkéw, rowniez podczas kapieli dziecka.

W niektdérych osrodkach, na czas wywotywania tolerancji immunologicznej u pacjentéw z
inhibitorem, cze$ciej zaktada sie zewnetrzne cewniki centralne. Podobnie jak w przypadku
portu, jeden koniec drenu wprowadzany jest do naczynia zylnego na szyi, a drugi poprzez
podskérny tunel wyprowadzany na zewnatrz w gornej czesci klatki piersiowej. Takie wejscia
centralne sg nieco bardziej ucigzliwe w codziennej obstudze. Zewnetrzna czes¢ cewnika
musi by¢ zabezpieczona opatrunkiem, co utrudnia codzienng kapiel, uniemozliwia np. pty-
wanie. Ponadto istnieje zwiekszone ryzyko przypadkowego usuniecia cewnika podczas za-
bawy czy ¢wiczen. Zaletg tych cewnikbw m.in. jest podawanie czynnika bez koniecznosci
wkiuwania igty.

Zaktadanie wejs¢ centralnych odbywa sie w sterylnych warunkach bloku operacyjnego, w
znieczuleniu ogdélnym. Sam zabieg trwa okoto 1—2 godz. Potozenie zbiorniczka i drenu
sprawdzane jest jeszcze na bloku operacyjnym na zdjeciu rentgenowskim. Przez caty okres
okotooperacyjny, tj. przez 6 dni podawany jest koncentrat odpowiedniego czynnika krzepnie-
cia (czynnik VI, czynnik IX, FEIBA, NovoSeven). W okoto 10 dobie po zabiegu usuwane sg
szwy, rowniez w ostonie koncentratu.

W tym czasie rodzice lub opiekunowie dziecka powinni rozpoczac¢ teoretyczne i praktycz-
ne szkolenie w obstudze portu. Niezmiernie wazne jest przestrzeganie zasad sterylnosci w
celu unikniecia przedostania sie bakterii do krwi. Nauczanie obejmuje technike mycia rak,
utrzymania jatowosci, przygotowywania czynnika, wktuwania igty, wstrzykiwania roztworu soli
fizjologicznej, heparyny oraz czynnika, wyktuwania igty, pielegnacji miejsca zaktadania igty.
Omawiane sg réwniez wszelkie nieprawidtowe objawy, wymagajace jak najszybszego skon-
taktowania sie z osrodkiem prowadzacym. Szkolenia powinny by¢ systematycznie powtarza-
ne, a raz w roku nalezy sprawdzac praktyczne umiejetnosci w obstudze portu.

Pomimo swoich niewatpliwych zalet centralne cewniki dozylne niosg niestety ryzyko powi-
ktan, tj. zakazenia, powiktan zakrzepowych, uszkodzen mechanicznych.

Powiktania zwigzane z portem

Gtéwnym powiktaniem zwigzanym z uzywaniem portu w hemofilii jest zakazenie. Jest to
réwniez najczestsze wskazanie do jego usuniecia.

Stwierdzono, ze czesciej zakazenia portu wystepujg u mtodszych dzieci z powodu wiek-
szego narazenia na zabrudzenie koncowki cewnika (kontakt z pieluszka) oraz mniejszej od-
pornosci uktadu immunologicznego. Dlatego niezmiernie wazne jest zwracanie szczegoéinej
uwagi na przestrzeganie zasad jatowosci w obstudze portu. Réwniez pacjenci w trakcie indu-
kowania tolerancji immunologicznej sg bardziej narazeni na zakazenia z uwagi na wieksza
czestotliwo$¢ podawania czynnika i wylewy wokét portu. Takie niepokojgce objawy jak go-
ragczka, zaczerwienienie, obrzek, bolesnos¢ w okolicy zbiorniczka lub drenu sg wskazaniem



do pilnego zgtoszenia sie do osrodka zajmujacego sie leczeniem hemofilii. Podejrzenie za-
kazenia wymaga szybkiego wdrozenia antybiotykoterapii, a nierzadko usuniecia portu.

Powiktania zakrzepowe wystepuja znacznie rzadziej. Ryzyko tych powiktan wzrasta wraz
z czasem, jaki mingt od zatozenia portu. Moga dotyczy¢ samego portu albo naczyn zylnych.
Zmiany zakrzepowe najczesciej objawiajg sie w postaci niedroznosci portu manifestujgcej sie
trudnosciami w aspiracji (naciggnieciu do strzykawki) krwi lub w podawaniu lekéw. Powsta-
waniu skrzepu wewnatrz $wiatta cewnika sprzyja niedostateczne przeptukiwanie, czeste od-
cigganie badz pobieranie krwi, cofanie sie krwi do cewnika. Zmiany zakrzepowe mogq roz-
wing¢ sie takze wewnatrz naczyn zylnych, poza cewnikiem. Towarzyszy¢ im moze obrzek,
bél oraz zaczerwienienie w okolicy ramienia lub szyi po tej stronie, réznica w kolorze i tempe-
raturze ramion, obecnos¢ poszerzonych naczyn zylnych na skérze. W tej sytuacji konieczne
jest rébwniez zgtoszenie sie do osrodka specjalistycznego w celu monitorowania zmian za-
krzepowych i zastosowania odpowiedniej terapii. W razie niepowodzenia leczenia port zosta-
je usuniety. Aby oceni¢ droznos¢ portu i naczyn zylnych oraz potozenie kohcdwki cewnika,
okresowo wykonuje sie badania obrazowe, tj. USG i RTG.

Uszkodzenia mechaniczne wystepujg rzadziej niz zakazenie i zmiany zakrzepowe. Do
tego typu powiktan naleza: pekniecie, oderwanie lub przemieszczenie sie drenu, maceracja,
owrzodzenie czy rozejscie sie skory nad portem. W takich sytuacjach zazwyczaj konieczne
jest pilne usuniecie dostepu naczyniowego.

Centralne cewniki zylne stanowig niewatpliwie nieoceniong pomoc, a czasami jedyng
mozliwos¢ odpowiedniego leczenia chorych na hemofilie. Podnoszg komfort zycia, zmniej-
szajg zdenerwowanie rodzicéw zwigzane z koniecznoscig podania czynnika, a poprzez eli-
minacje bolu pozwalajg dzieciom na tatwiejszg akceptacje choroby. Umozliwiajg sprawne,
bezstresowe podawanie czynnika w kazdej sytuacji. Nalezy jednak zawsze pamieta¢, ze
warunkiem prawidtowego i bezpiecznego funkcjonowania portéw jest Sciste przestrzeganie
zasad ich obstugi.

dr Danuta Pietrys

[6] Z PRAKTYKI: DOMOWA OBSLUGA PORTU ZYLNEGO

O korzysciach ptyngcych z wykorzystania portu u dzieci z hemofilig pisalismy juz wielo-
krotnie. Pozwala on zaoszczedzi¢ zyty, obszar wktucia jest zdecydowanie wiekszy i tatwiej
dostepny, na dodatek miejsce iniekcji mozna przed jej wykonaniem znieczuli¢. Zatem za-
strzyk nie boli, lek podaje sie fatwiej i szybciej niz do zyty, odpowiednio zabezpieczong igte
mozna zostawi¢ w porcie do nastepnych kilku podan, co jest wazne przy regularnym, profi-
laktycznym podawaniu czynnika, czy tez przy uporczywym, wolno wchtaniajgcym sie wylewie
wymagajacym czestszych przetoczen. Vascuport jest szczegdlnie przydatny u matych dzieci,
gdy zyty sa kruche i bywa, ze pekajg podczas podawania preparatu. Godnym uwagi jest tez
fakt, ze sterylnie utrzymany port moze stuzy¢ nawet 5 lat...

Zdarzajq sie jednak niespodzianki. Trzeba pamietac, ze ciato naszego dziecka sie zmie-
nia. Dziecko rosnie, rozwijajg sie miesnie, gdzieniegdzie przybywa tez tkanki ttuszczowe;j.
Bywa, ze w momencie ktucia natrafiamy na op6r w miejscu, w ktérym igta powinna przecho-
dzi¢ ptynnie. A tu jakby zrost? Najczesciej wystarczy delikatnie przesuna¢ skére nad portem
przy kolejnym wktuciu i problem znika, by¢ moze trafiliSmy na drobna blizne po wielokrotnych
w koncu wktuciach i wtedy igta wchodzi ,twardo”. Wazne jest, by przy niepowodzeniu w zato-
zeniu igly i wylewie w okolicy portu nie naktuwac portu ponownie, lepiej wtedy podac czynnik
przez motylek lub wenflon, a siniak wokét portu bedzie mégt sie bez problemu wchitona¢. Dla
pewnosci warto pamieta¢ o zrobieniu USG naczyn w okolicy portu przynajmniej raz w
roku, a szczegdlnie wtedy, gdy widzimy, ze z portem dzieje sie co$ niepokojacego. Badanie
USG umozliwia miedzy innymi okreslenie gtebokosci portu w skoérze, innymi stowy pozwala
zmierzy¢, jaka jest odlegto$¢ portu od powierzchni skéry; moze sie ona zmieniaé miedzy in-
nymi wraz ze wzrostem i przyrostem masy ciata dziecka. Moze sie okazac, ze dotychczaso-
we igly sa zbyt krétkie, dziecie sie nieco ottuscito i igta, ktérg do tej pory stosowalismy, wy-
starcza, by ledwie dotkng¢ powierzchni portu, po drodze ma bowiem do pokonania np. nieco



grubsza tkanke ttuszczowa. W tej sytuacji wystarczy zmieni¢ igte na dtuzszg, ale zawsze
warto sie odwota¢ do tego, co wida¢ w obrazie USG. Ktopoty z dostepem do portu czesto
pociggajg za soba bunt dziecka przy kolejnej iniekcji, zaczyna sie ono czu¢ niepewnie, moze
odmawia¢ wspotpracy, obawiajac sie, ze naktucie niekoniecznie zakonczy sie podaniem
czynnika i na dodatek okaze sie bolesne. Wtedy znow trzeba popracowaé nieco nad sobg i
dzieckiem. Uwierzy¢ we wtasne sity, opanowac¢ zdenerwowanie i da¢ dziecku poczucie bez-
pieczenstwa i pewnosci, ze zastrzyk bedzie taki jak zawsze. Wazne jest, by przy wykonywa-
niu naktucia portu dziecko lezato na w miare twardym podtozu (moze to byé roztozony na
podtodze koc przykryty kolorowym przescieradtem) — pozwoli to unikng¢ mimowolnego cofa-
nia barku i kulenia sie dziecka, co z kolei powoduje, ze port chowa sie gtebiej i sitg rzeczy
zastrzyk zrobi¢ trudno, zwtaszcza gdy wykonujemy go na miekkiej sofie czy tdzku.
No i oczywiscie pamietajmy o nagrodzie za dzielnos¢!
Bernadetta Pieczynska
(mama Jasia lat 6, hemofilia < 1%, vascuport od 2005 r.)

[7]1 SPRZET DO ZASTRZYKOW

Przed kilku laty, gdy spora czesé koncentratdéw czynnikéw krzepniecia pochodzita z prze-
robu polskiego osocza w Szwajcarii, problemem byto zdobycie catego wyposazenia potrzeb-
nego do zastrzykéw, poniewaz RCKIK (wtedy jeszcze Stacje Krwiodawstwa) wydawaty naj-
czesciej tylko same buteleczki.

Dzis w pudeteczkach z koncentratem jest prawie wszystko; brakuje tylko gazikbw nasa-
czonych alkoholem — te jednak mozna bez trudu dosta¢ w aptekach (,Leko” — gaziki jatowe
do dezynfekcji i oczyszczania skory).

Nowy problem jest wrecz odwrotny — co zrobi¢ ze zbednym sprzetem, ktéry gromadzi sie
w naszych domach. Najczesciej chodzi o nadmiarowe motylki i igty (gdy np. podajemy sobie
jednorazowo dwa opakowania lub wiecej), czasami takze o mniejsze strzykawki, jesli np.
zamiast dwéch strzykawek 5 ml uzyjemy samodzielnie kupionej wiekszej. Oczywiscie mowi-
my o nowym, sterylnym sprzecie w nienaruszonych opakowaniach.

Dobra metoda to skontaktowanie sie z instytucja, ktéra bedzie mogta taki sprzet wtasciwie
wykorzystaé. Wielu kolegéw oddaje takie igty i strzykawki do hospicjow.

(as)

[8] TO JUZ CALA BIBLIOTECZKA

Liczba wydawanych przez nasze Stowarzyszenie ksigzek i DVD poswigconych hemofilii i
innym skazom krwotocznym rosnie wtasciwie z kazdym miesigcem.
Oto aktualny wykaz:
pozycje ksigzkowe:
- Hemofilia w ilustracjach
- Hemofilia i szkota. Poradnik dla nauczycieli dzieci chorych na hemofilie i chorobe von Wil-
lebranda
- Wsparcie emocjonalne w hemofilii
- Jak dbac o naczynia krwiono$ne? Migjsca zastrzykow dozyinych
- Hemofilia i ja
- Praktyczne rady dla chorych na hemofilie i ich rodzicow
- Zapobieganie wylewom dostawowym — leczenie profilaktyczne. Poradnik dla rodzicow
- Zycie z artropatiq hemofilowa
- Czym jest choroba von Willebranda
- W przygotowaniu: Poradnik dla nosicielek hemofilii
filmy na DVD:
- Ustyszcie nas. Film o kobietach, ktére sq nosicielkami hemofilii



- Trzy filmy o leczeniu chorych na hemofilig
- Inspiracja. Tai Chi i joga dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
- Hemofilia — zycie toczy sie dalej
Osoby, do ktérych nie dotarty wspomniane ksigzeczki i ptyty, powinny skontaktowac sie
ze swoim kotem terenowym Stowarzyszenia.
(as)

JOLKA
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

— plan wydatkow — malowany prezent od dziecka
— ksiestwo miedzy Francjg a Hiszpaniag — imie Pitsudskiego

— ozdoba indyczej szyi — odpowiada w gérach

— basniowy karzet z gérskich pieczar — poranna lub polarna

— burza na morzu — George W. ..., prezydent USA
— gra, w ktérej pitka jest owalna — ksigzka z mapami

— stacjonarny lub komérkowy — bardzo zniszczone ubranie

— wies Jana Kochanowskiego — na medal dla mistrza

— gtosne zawotanie — pozostaje po wystrzale

— jezyk ladu wychodzacy w morze — zamieniat wszystko w ztoto

— nasz kontynent — jest nim Adam Matysz

— jednostka natezenia pradu — teren z trawnikiem i klombami
— sznur z petlg do tapania koni — idzie za ptugiem

— napdj niemowlaka — pod wasami

— Tamiza lub Ren — potrzebny do kopania

— klub sportowy z Chorzowa — syberyjski las

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

Opracowat Adam Sumera. Wspotpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowac¢ pod nastepujacy adres: tddzkie Koto Terenowe Polskiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka
62, 93-513 £o6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl; psch_lodz@interia.pl;

Strona kota tédzkiego: www.pschlodz.prv.pl



