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Hemofilia jest skaza krwotoczna. Chorzy na hemofilie nie krwawia szybciej niz pozostate
osoby, ale w niektérych przypadkach moga krwawic¢ dtuzej. Krew chorych na hemofilie nie ma
wystarczajacej ilosci jednego z czynnikow krzepnigcia. Czynniki krzepnigcia sa sktadnikami krwi, ktore
umozliwiaja jej kKrzepniecie.

Hemofilia jest bardzo rzadka chorobg. Nieco mniej niz jedna na 10 000 os6b rodzi sie chora
na hemofilie.

Najczestszym rodzajem hemofilii jest hemofilia A. Osoby chore na hemofilie A nie maja
wystarczajacej ilosci czynnika krzepniecia VIl (8). Rzadziej spotykamy hemofilie B. Osoby chore na
hemofilie B nie maja we krwi wystarczajacej ilosci czynnika IX (9). Chorzy na hemofili¢ Ai B sa
bardziej narazeni na krwawienia niz osoby zdrowe.

Co powoduje hemofilig?

Chorzy na hemofilie rodza sie z ta choroba. Nie mozna sig nig zarazi¢ tak jak
przezigbieniem.

Hemofilie zazwyczaj dziedziczy si¢. Oznacza to, ze moze by¢ przekazywana w genach
rodzicow. Geny zawieraja informacje o tym, jak beda funkcjonowaty komoérki ciata. Okreslaja na
przykiad kolor oczu lub wtosow.

Czasem hemofilia pojawia si¢ w rodzinie w ktorej nikt nie chorowat na te chorobe. Okoto
30% chorych na hemofilie nie odziedziczyto jej od rodzicow. W takich przypadkach chorobe
powoduje mutacja genu czynnika krzepniecia u osoby, ktéra zachorowata na hemofilie.
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Jak dziedziczy sie hemofilia?

Jezeli mezczyzna jest chory na hemofilie, a kobieta nie przenosi genu powodujacego te
chorobe, to zaden z synéw pochodzacych z ich zwiazku nie bedzie chory na hemofilie. Kazda cérka
bedzie dziedziczyta uszkodzony gen.

Kobiety, ktére odziedziczyly gen wywotujacy hemofilie, nazywamy nosicielkami tej
choroby. Niektére z nich maja objawy hemofilii. Nosicielki moga przekazac¢ gen powodujacy
hemofilie dzieciom. Prawdopodobienstwo tego, ze syn nosicielki bedzie chory na hemofilie, wynosi
50%. Prawdopodobieristwo tego, ze jej cdrka bedzie nosicielka, rowniez wynosi 50%.

Kobieta moze by¢é chora na hemofilie wéwczas, gdy jej ojciec jest chory, a mama jest
nosicielka. To bardzo rzadki i nietypowy przypadek.

Mezczyzna chory na hemofilie Kaobieta nosicielka hemaofilii
Chory na Kobieta, ktara Zdrowy Nosicielka
hemaofilie  nie jest nosicielka mezeczyzna hemofilii

Trzy postacie choroby
Posta¢ choroby méwi nam o tym, jak powazne moga by¢ jej objawy.

Postac¢ choroby zalezy od poziomu czynnika krzepnigcia we Krwi.
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NORMALNY poziom = 50% - 150% aktywnosci
czynnika VIII (8) lub IX (9) we krwi.

Lagodna postaé hemofilii

5% - 30% normalne;j
aktywnosci czynnika
krzepniecia

Umiarkowana postaé
hemofilii

1% - 5% normalnej
aktywnosci czynnika
krzepniecia

Ciezka postaé hemofilii
Ponizej 1% normalnej
aktywnosci czynnika
krzepniecia

Jakie sg typowe objawy hemofilii?

Objawy hemofilii A i B sa takie same.

Duze siniaki,

Mozliwe diugotrwate krwawienia
po operacji chirurgicznej,
albo w wyniku bardzo powaznego zranienia.

Moze nigdy nie pojawic¢ sie
powazne krwawienie.

Do krwawien nie dochodzi zbyt
czesto.

Do krwawieni dochodzi tylko w
wyniku urazow.

Mozliwe diugotrwate krwawienia
po operacji chirurgicznej,
lub po powaznym zranieniu, jak rowniez
podczas zabiegéw stomatologicznych.

Krwawienia na ogot zdarzaja sie
raz w miesiacu.

Krwawienia rzadko pojawiaja sie¢
bez wyraznej przyczyny.

Czeste krwawienia do stawoéw i
miesni (gtownie stawow kolanowych
skokowych i tokciowych.

Do krwawieri moze dochodzi¢ raz
lub dwa razy w ciggu tygodnia.

Do krwawieri moze dochodzié¢ bez
zauwazalnej przyczyny.

Krwawienia do stawdw kolanowych, skokowych i tokciowych,
Samoistne krwawienia (nagte krwawienia wewnatrz ciata, ktére nie maja uchwytnej

przyczyny),

Dtugotrwate krwawienia po zranieniu, wyrwaniu zeba albo po operacji chirurgicznej oraz
Diugotrwate krwawienia po urazach, szczegdlnie po urazie glowy.
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Krwawienie do migsnia lub stawu powoduje:

Pobolewanie lub "rozpieranie" wewnatrz ciata,
obrzek,

bél i sztywnosé tej okolicy ciata,

trudnosci w poruszaniu stawem lub miesniem.

W ktérych miejscach najczesciej dochodzi do krwawien?

Osoby chore na hemofilie moga mie¢ krwawienia wewnetrzne i zewnetrzne.

Jesli krwawienia powtarzaja sie wielokrotnie do tego samego stawu, powoduja trwate
uszkodzenia i bole stawu.

Powtarzajace sie wylewy powoduja powazne zwyrodnienia stawdw. Utrudniaja one
poruszanie sie i wykonywanie codziennych czynnosci. Stawy dloni u chorych na hemofilie zwykle
pozostaja zdrowe (w odroznieniu od innych chorob zwyrodnieniowych).

Do krwawien dochodzi najczesciej wewngtrz nastepujacych miesni i stawow.

migsnic barku

stawy tokclowy

"“{I'I'Ii;"il“lirl orzedramicnia

{ miganie uda

staw kolanowy

mig4nie
Biodrowo-led2wiowe

migénie tyd <i:|-——

staw skokowy

Jak leczy sie chorych na hemofilig?

W dzisiejszych czasach leczenie chorych na hemofilie jest bardzo skuteczne. Brakujacy
czynnik krzepniecia jest wprowadzany do krwi za pomoca zastrzyku. Krwawienie zatrzymuije sie,
gdy do miejsca krwawienia dotrze odpowiednia ilosé czynnika.

Lecz krwawienia jak najszybciej!

Szybko zastosowane leczenie zmniejsza bol i zapobiega zmianom stawowym, uszkodzeniom miesni i
organéw wewnetrznych. Jesli leczenie zostato zaczete szybko, chory wymaga podania mniejszej ilosci
leku powstrzymujacego krwawienie.

Jesli pojawia sie watpliwosci, podaj lek!

Jesli Ci sie wydaje, ze rozpoczeto sie krwawienie, podaj lek. Nawet jesli nie jestes tego pewny. NIGDY
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nie czekaj az staw bedzie spuchniety, goracy i bolesny. Nie obawiaj sie, ze podasz lek na darmo.
Nadal nie mozemy wyleczy¢ hemofilii, ale dzieki odpowiedniemu leczeniu chorzy na
hemofilie moga prowadzi¢ normalne, aktywne zycie.
Bez leczenia chorzy na ciezka posta¢ hemofilii nie sa w stanie regularnie uczeszczac¢ szkoty ani
chodzi¢ do pracy. Moga zosta¢ inwalidami i mie¢ ktopoty z poruszaniem sie i wykonywaniem
codziennych czynnosci - moga tez umrzeé w mtodym wieku.

Kiedy nalezy zastosowac¢ leczenie?
Lek nalezy podaé w przypadku:

krwawienia do stawu,

krwawienia do migsnia, zwlaszcza w obrebie nogi lub reki,

urazu szyi, ust, jezyka, twarzy lub oka,

powaznych krwawieri w obrebie gtowy i nietypowego bélu gtowy,
powaznych lub przediuzajacych sie krwawien z dowolnego miejsca ciata,
powaznego bdlu albo obrzeku w dowolnym miejscu,

kazdej otwartej rany, ktdra wymaga szycia chirurgicznego oraz

kazdego wypadku, ktory moze spowodowacé krwawienie.

Leczenie podajemy przed:

operacja chirurgiczng, w tym réwniez przed zabiegami stomatologicznymi,
aktywnoscia fizyczng, ktéra moze spowodowad krwawienie.
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Kiedy leczenie nie jest konieczne?

Urazy glowy
|9 ¥ magg by&
Drobne siniaki ¥ niebezpiecz e

czesto pojawiaja sie u dzieci z

hemofilia, zazwyczaj nie s

jednak niebezpieczne. Siniaki %
w obrebie glowy moga by¢

jednak grozne i nalezy je

pokaza¢ lekarzowi lub
pielegniarce.

Drobne skaleczenia i zadrapania skory krwawia podobnie jak u zdrowych oséb. Nie
stanowiag powaznego zagrozenia.

Glebokie rany krwawia na ogoét diuzej niz zazwyczaj. Takie krwawienia zwykle mozna
zatrzymac¢ uciskajac miejsce zranienia.

Krwawienia z nosa mozna powstrzymacé zaciskajac nos na pie¢ minut. Jesli krwawienie
jest obfite albo nie mozna go powstrzymaé, nalezy podac lek.

Wazne wskazowki dla chorych na hemofilig:

1. Lek nalezy podac¢ jak najszybciej od rozpoczecia krwawienial!

Kiedy szybko zatrzymujemy krwawienia, powoduja one mniej bélu, ograniczamy tez uszkodzenia
miesni, stawow i innych organdéw. Do opanowania krwawienia potrzeba wéwczas rowniez znacznie
mniej koncentratu czynnika krzepniecia.

2. Nalezy dba¢ kondycje fizyczna.
Silne miesnie pomagaja zapobiegac¢ uszkodzeniom stawdw oraz krwawieniom samoistnym
(krwawieniom, ktorych przyczyne trudno okresli¢). Zapytaj lekarza albo rehabilitanta, ktore
éwiczenia sa w Twoim przypadku najkorzystniejsze.

3. Nie nalezy przyjmowac aspiryny ani produktow, ktore zawieraja kwas acetylosalicylowy.
Aspiryna i leki zawierajace kwas acetylosalicylowy moga nasila¢ krwawienia. Zawsze pytaj lekarza,
ktore leki sa dla Ciebie bezpieczne.

4. Nalezy regularnie przychodzié¢ na wizyty kontrolne do lekarza.
Personel medyczny specjalistycznego osrodka zajmujacego sie leczeniem hemofilii doradzi Ci, jak
dbac o zdrowie.

5. Nie nalezy podawac¢ wstrzyknieé domiesniowych.
Wstrzykniecia domiesniowe moga powodowacé bolesne wylewy. Niezbedne szczepienia, nalezy
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wykonywaé podskérnie. Sg one wéwczas bezpieczne dla osoby chorej na hemofilie. Leki nalezy
podawaé doustnie albo dozylnie, unikajac zastrzykow domiesniowych.

6. Nalezy dbaé o zeby.
Aby zapobiec ktopotom stosuj sie do porad lekarza dentysty. Zastrzyki dentystyczne i zabiegi
chirurgiczne w obrebie jamy ustnej moga powodowaé powazne krwawienia.

7. Nalezy nosi¢ przy sobie legitymacje chorego na hemofilie.

Swiatowa Organizacja Hemofilii przygotowata miedzynarodowa karte chorego na hemofilie. W
niektorych krajach sa dostepne bransoletki informacyjne, albo talizmany z informacjami
medycznymi, ktére mozna nosic¢ na szyi.

/O, 8. Naucz sie sam
\ podawacé sobie lek, jego
% szybkie zastosowanie
\’\‘ } pomoze kontrolowaé
/ krwawienia. Pamietaj, ze
\ mate przeciecia, zadrapania i
drobne siniaki nie sa na og6t
niebezpieczne i nie wymagaja
leczenia.
W takich przypadkach
wystarczy opatrzenie rany.
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March 30, 2007

Dear Bogdan Gajewski,

The WFH is pleased to grant the Polish Hemophilia Society
permission to translate What is Hemophilia? into Polish for
educational purposes. Permission does not extend to the translation
or reproduction of this document, in whole or in part, for sale or for
use in conjunction with commercial purposes.

The translation must include the following acknowledgement on the
copyright page: This publication was originally published in
English by the World Federation of Hemophilia (WFH), and has
been translated with permission.

Please note that the WFH is not responsible for the translation, and
takes no responsibility the accuracy of the translation or changes to
content from the original English edition.

The WFH also requests that you send us two copies of the translated
publication for our library.

Sincerely,

Debbie Hum

Communications Manager

World Federation of Hemophilia

1425 René Lévesque Boulevard West, Suite 1010
Montréal, Québec H3G 1T7

Direct tel.: (514) 394-2832

Fax: (514) 875-8916

Internet: www.wfh.org
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