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Poradnik ten przeznaczony jest dla:

nauczycieli
wychowawcow
kuratorium

innych organizacji, ktore zajmujg sie opieka
nad dzie¢mi chorymi na hemofilie i chorobe
von Willebranda

Zadaniem poradnika jest rozwianie niepokoju osob
zaangazowanych w proces edukacji dziecka chorego
na . Oméwiono rowniez zagadnienia
zwigzane z inng skazg krwotoczna, okreslang jako

Hemofilia i choroba von Willebranda oraz powigzane
z nimi zagadnienia sg opisane w przystepny sposob.
Poradnik zawiera szereg zalecen, ktéore nalezy
stosowac¢ wobec dzieci w wieku szkolnym, chorych
na skazy krwotoczne.

Pierwotnie poradnik byt przeznaczony dla nauczycieli
dzieci w wieku szkolnym, ale materiaty moga postuzy¢
robwniez osobom zaangazowanym w opieke nad
mtodszymi dzie¢mi chorymi na skazy krwotoczne.



To, co jest wspolne dla obu choréb, a co fatwo zauwazyc,
to sktonnos$¢ do siniaczenia. Siniaki moga pojawiac sie bez
zauwazalnej przyczyny. Nawet niewielki uraz moze
powodowac ich powstanie. Zanim pojawi sie diagnoza
choroby von Willebranda czy hemofilii, rodzice dzieci
dotknietych takim schorzeniem mogga by¢ oskarzani o bicie
swoich dzieci. Moze do tego dojs¢, zwtaszcza wtedy,
gdy liczne siniaki zostang mylnie rozpoznane jako przejaw
niewtasciwej opieki. Nalezy mie¢ swiadomos¢, ze objawy
pojawiajgce sie w obu chorobach nie sg takie same,
ale bywaja podobne.




jest dziedziczng chorobg, w ktorej zostat
zaburzony proces krzepniecia. Jest ona zwigzana z dziedzicze-
niem genow, ale rownie czesto pojawia sie u 0s0b,
w ktoérych rodzinach dotychczas nie wystepowata.

Hemofilie przenosza kobiety, ktére moga przekazywac
chorobe synom. Kobiety, ktére sg nosicielkami choroby,
zazwyczaj nie maja objawow hemofilii. Gen warunkujacy
powstanie hemofilii znajduje sie wytacznie na chromosomie
X (kobiety maja dwa chromosomy X, co oznaczamy jako XX,
a mezczyzni dwa rézne chromosomy: XY). Mezczyzni
chorujg na hemofilie, poniewaz maja jeden nieprawidtowy
chromosom X i oprocz niego mniejszy chromosom Y, ktéry
nie kompensuje niewtfasciwej informacji na chromosomie X.
Kobiety nie majg zazwyczaj probleméw zwigzanych
z krzepnieciem krwi, poniewaz ich drugi chromosom X
ma prawidtowo funkcjonujacg kopie genu, odpowiada-
jacego za produkcje czynnika krzepniecia. Czasem kobieta,
ktéra jest nosicielkg hemofilii ma zbyt mato czynnika VIl
lub IX i moze mie¢ z tego powodu objawy tagodnej skazy
krwotocznej.

Kobieta, ktéra jest nosicielkg choroby moze poczac
ze zdrowym mezczyzng chtopca, ktdéry nie jest obcigzony
choroba i jej nie przenosi; dziewczynke, ktéra nie jest
nosicielkg i nie przenosi choroby; dziewczynke - nosicielke
choroby lub chorego chtopca. Dzieci ze zwigzku chorego na
hemofilie ze zdrowg kobietg, w linii meskiej nie dziedzicza
choroby i nie chorujg na hemofilie. Nosicielkami hemofilii
sq dziewczynki.

Czynniki krzepniecia oddziatujg na siebie w scisle okreslonej
kolejnosci. W przypadku niedoboru jednego z czynnikow,
proces krzepniecia jest spowolniony, ale ostatecznie konczy
sie uformowaniem skrzepu. Krzepniecie krwi zwigzane jest
z oddziatywaniem kilkunastu czynnikédw krzepniecia.



Czas powstania skrzepu jest wydtuzony w przypadku braku
lub nieprawidtowej budowy jednego z tych czynnikow.
Skazy krwotoczne moga by¢ wywotane inng choroba,
ale na ogoét maja podtoze natury genetycznej. Hemofilia,
choroba von Willebranda i wiele innych skaz krwotocznych
jest spowodowanych wada genetyczng. Oznacza to,
ze dzieci rodza sie z tg choroba. Ma ona charakter trwaty
i towarzyszy im przez cate zycie. Organizm na wiele r6znych
sposobow, powstrzymuje proces krwawienia. Niedobor
czynnika krzepniecia zwigzanego z hemofilia wptywa
na caty proces krzepniecia. Krew u chorego na hemofilie,
w pierwszej fazie tego procesu, krzepnie normalnie. Wys-
tepuja jednak ktopoty z utrzymaniem skrzepu.

Istniejg dwie odmiany hemofilii. Najbardziej znang jest
, inaczej hemofilia klasyczna. Chtopcom chorym
na hemofilie A brakuje czynnika krzepniecia VIII.
Drugi rodzaj hemofilii to lub choroba Christ-
mas’a (od nazwiska pierwszego chorego, u ktérego wykry-
to chorobe). Chtopcy chorzy na hemofilie B majg niedobér
czynnika IX.
Czynniki krzepniecia oznacza sie numerami rzymskimi.
W  Wielkiej Brytanii okoto 5,5 tysigca chtopcow
jest dotknietych hemofilig A, a ponad tysigc - hemofilig B.
Chtopcy moga mie¢ tagodna, umiarkowang lub ciezka
posta¢ hemofilii. Posta¢ hemofilii zwigzana jest ze stopniem
niedoboru czynnika krzepniecia. Kiedy jest go mniej niz 1%
mowimy o postaci ciezkiej. Pomiedzy 1% a 5% - to postac
umiarkowana, natomiast pomiedzy 5% a 25% - postac
tagodna. Poziom czynnika u zdrowego cztowieka wynosi od
50% do 200%, przecietnie okoto 100%.
U chorych z postacig ciezka, czesto bez zauwazalnych
powodoéw, moga wystepowac krwawienia do stawow,
miesni oraz innych tkanek (tzw. wylewy). Trudno czasem
okresli¢ ich przyczyne. U tych, ktérzy maja umiarkowang



posta¢ choroby, krwawienie spowodowane jest na ogof
urazem, takim jak kopniecie lub gtebokie skaleczenie.
Chorzy, u ktérych wystepuje tzw. lekka posta¢ sg narazeni
na powazniejsze krwawienia, np. podczas operacji chirur-
gicznych. Wiele takich przypadkéw jest wykrywanych,
na przyktad po usunieciu zeba.

Brytyjska krélowa Wiktoria oraz jej dwie cérki byty
nosicielkami hemofilii. Choroba za ich posrednictwem
trafita do dwdch linii krélewskich: hiszpanskiej i rosyjskiej,
ale syn krolowej Wiktorii, krél Edward VI, nie byt obcigzony
hemofilia i choroba nie zostata przekazana w linii jego
potomkow.

po raz pierwszy zostafa
opisana przez finskiego lekarza w 1926 roku. Nazwat ja
pseudo-hemofilia. PdézZniej jej nazwa zostata zmieniona
i od nazwiska doktora Willebranda okreslana jest chorobg
von Willebranda. Wedtug danych statystycznych w Anglii
na chorobe von Willebranda choruje okoto 3,5 tysigca oséb.
Uwaza sie, ze jest znacznie wiecej oséb, ktére cierpig na te
chorobe. W wiekszosci przypadkéw choroba ma tagodny
przebieg.



W chorobie von Willebranda nieprawidtowy gen nie jest
zwigzany z chromosomem X (dlatego dziedziczenia tej
choroby nie mozna okresla¢ wedtug takich samych zasad,
jak w przypadku hemofilii). Choroba dotyka losowo
spokrewnione ze soba osoby z tej samej rodziny, zaréwno
mezczyzn, jak i kobiety. Jej postac¢ i przebieg sg bardzo
zréznicowane.

Znamy dwie prawidtowosci zwigzane z dziedziczeniem
choroby von Willebranda.

W pierwszym przypadku choroba przekazywana jest
bezposrednio przez ojca lub matke, cérce lub synowi (auto-
somalny, dominujacy model dziedziczenia). Dziedziczenie
tej cechy nie podlega jednak prostej prawidtowosci. Trudno
okresli¢, ktore z os6b spokrewnionych moga by¢ narazone
na chorobe i w jakim stopniu. Na ogot choroba von Wille-
branda w tych przypadkach ma przebieg tagodny lub umi-
arkowany.

W drugim przypadku, ktéry jest raczej rzadki, oboje
z rodzicéw (u ktorych wystepuja tagodne objawy skazy
krwotocznej lub tez nie majg ich wecale) sg nosicielami
nieprawidtowego genu. Dziecko dziedziczy wéwczas dwie
kopie nieprawidtowego genu od obojga rodzicéw (autoso-
malny, recesywny model dziedziczenia). Taki przypadek jest
na ogot klasyfikowany jako ciezki.

Podobnie jak w hemofilii, proces krzepniecia jest zaburzony.
Spowodowane jest to niedoborem czynnika krzepniecia lub
jego niewtasciwym funkcjonowaniem. Czynnik ten okresla
sie mianem czynnika von Willebranda (jest to inne biatko niz
czynnik VIII czy IX) i proces krzepniecia przebiega w tym
schorzeniu inaczej niz w hemofilii.

W hemofilii, skrzep powstaje, lecz organizm nie potrafi go
utrzymac. W chorobie von Willebranda zaburzona jest pier-
wsza faza powstawania skrzepu. Przyczyng tego zaburzenia
jest zaréwno nieprawidtowa budowa czynnika von Wille-
branda, jak i jego niedobér. Wtasciwie dziatajacy czynnik, po
urazie spetnia role kleju taczacego uszkodzone tkanki.



Czas krwawienia w chorobie von Willebranda jest
wydtuzony.

W znaczacej wiekszosci przypadkéw lekkiej i umiarkowanej
postaci choroby von Willebranda, pomimo wydtuzonych
czaséw krwawienia, chorzy moga przezy¢ wiekszos¢ zycia
bez jakichkolwiek objawéw. Dzieje sie tak do momentu,
kiedy pojawi sie krwawienie po operacji lub ekstrakcji
zebow.

W rzadkich przypadkach ciezkiej postaci choroby von Wille-
branda obserwujemy wydtuzony czas pierwszej fazy pow-
stawania  skrzepu i tendencje do  wylewéw
dostawowych oraz domigsniowych, podobnie jak
w hemofilii. Dzieje sie tak, poniewaz czynnik von Willebran-
da jest zwigzany z czynnikiem VIIIl. Niedobor
czynnika von Willebranda moze spowodowac¢ objawy
niedoboru czynnika VIII.

Dzieci chore na opisywane choroby w wyniku
skaleczenia nie wykrwawig sie na smier¢.

Ani choroba von Willebranda, ani hemofilia
nie sg zakazne.




Poziom czynnika krzepniecia odgrywa decydujaca role
w przebiegu choroby. U dziecka z ciezka postacig hemofilii,
przebieg choroby bedzie zawsze ciezki.

Nalezy podkresli¢, ze na przebieg tej samej postaci choroby
majg wplyw réwniez inne czynniki. Tendencja do tatwego
powstawania siniakbw moze sie¢ zmienia¢ z czasem,
pomimo tej samej postaci choroby. Wiekszos¢ chorych ma
swiadomos¢ wystepowania lepszych i gorszych okreséw
w przebiegu choroby. Nie wiemy, dlaczego tak sie dzieje,
ale w niektérych przypadkach ma to zwigzek ze stresem.
Gtéwnga role odgrywa poziom czynnika VIIl i IX, lecz proces
rozpuszczania skrzepu (zwany fibrynolizg) wydaje sie petni¢
réwnie wazng funkcje.

Wystepowanie krwawien zalezy od wielu czynnikéw, w tym
przede wszystkim od ogdlnej sprawnosci fizycznej oraz
biernego lub aktywnego trybu zycia. Jest inne, kiedy
chtopak bawi sie kopaniem puszki na ulicy, inne, kiedy
godzinami oglada telewizje itp.

Czestos¢ krwawien u dzieci jest bardzo zréznicowana.
Zwyczajne skaleczenie lub zadrapanie ma niezauwazalny
przebieg w wiekszosci przypadkéw hemofilii. Dzieci chore
na skazy nie krwawig szybciej niz inne. W niektérych
przypadkach choroby von Willebranda mate zranienia moga
mie¢ gwattowny przebieg, ale krwawienia zatrzymuja sie
po zastosowaniu ucisku. Powazne skaleczenia, wymagajace
réwniez u zdrowej osoby szycia chirurgicznego, moga silnie
krwawi¢, a ich gojenie trwa dtugo. W takich przypadkach,
zaréwno u zdrowych, jak i chorych na skazy krwotoczne



dzieci, konieczne jest leczenie szpitalne.

Gtoéwnym problemem zwigzanym z hemofilig sg krwawienia
wewnetrzne, zwtaszcza do stawow, takich jak kolanowe,
tokciowe i skokowe. Kazdy z nas w trakcie swojego zycia
doznaje mikrourazéw stawow i miesni i jest to czes¢ naszej
codziennej aktywnosci. U wiekszosci oséb w sposéb
niezauwazalny organizm regeneruje to, co ulegto uszkodze-
niu. U dziecka chorego na hemofilie nawet mate uszkodze-
nie naczyn krwionosnych, spowodowane zwyczajnym
skreceniem nogi, moze spowodowa¢ krwawienie
do miesnia lub stawu. W wyniku urazu pojawia sie obrzek
i b6l w chorym miejscu. Chodzenie moze by¢ utrudnione lub
po prostu niemozliwe. Powrét do zdrowia i wchtanianie
krwi wypetniajgcej staw moze potrwac kilka lub kilkanascie
dni. Powtarzajgce sie krwawienia moga spowodowac
zmiany stawowe, okreslane jako artropatia hemofilowa.
Wielu dorostych chorych na hemofilie wymaga wymiany
stawdow w wyniku powtarzajgcych sie czesto, zwtaszcza
w okresie dziecinstwa, wylewéw dostawowych. Dotyczy to
zwtaszcza osob, ktérych dziecinstwo przypadato ponad 20-
30 lat temu, kiedy nowoczesne metody leczenia nie byty
dostepne. Wylewy dostawowe majag tendencje do
nawrotéw. Dochodzi do nich najczesciej u chorych, ktorzy
majg niski poziom czynnika VIl i IX.

Chorzy powinni unika¢ urazéw gtowy. Powazne urazy
gtowy, ktore nie sg leczone we wtasciwy sposéb, moga by¢
niebezpieczne. Uraz gtowy u chtopca chorego na hemofilie
powinien by¢ bezwzglednie poddany specjalistycznemu
leczeniu.

Choroba von Willebranda jest na ogdét tagodniejsza
niz hemofilia, a wylewy do stawéw sg w jej przebiegu
rzadkoscig. Chtopcy i dziewczeta nig dotknieci, najczesciej
krwawig z nosa lub matych skaleczen. tatwo pojawiaja sie u
nich siniaki. Dziewczeta majg obfite miesigczki. Krwawienie
takie moze by¢ zmniejszone dzieki przyjmowaniu w tym
czasie odpowiednich lekow.



Leczenie

Hemofilia i choroba von Willebranda moga by¢ skutecznie
leczone. W wiekszosci przypadkéw leczenie jest proste
i nieskomplikowane. Polega ono na podaniu koncentratéw
czynnikdéw  krzepniecia VIII lub IX lub czynnika
von Willebranda. Leczenie jest stosowane zwtaszcza
u dzieci, ktére majg niski poziom czynnika krzepniecia.
U dzieci o lekkim lub umiarkowanym przebiegu hemofilii
lub choroby von Willebranda mozliwe jest podniesienie
poziomu czynnika krzepniecia przez podanie leku DDAVP
(desmopresyny). Lek ten pozwala uwolni¢ do krwioobiegu
wieksze ilosci czynnika VIII. DDAVP nie jest skuteczna
w leczeniu chorych na ciezkg posta¢c hemofilii A
oraz na hemofilie B. Czasami zdarza sie, ze stosowana
w chorobie von Willebranda powoduje pogorszenie.

Koncentraty czynnikéw krzepniecia majg dwojakie
pochodzenie. Jednym ze Zrédet jest inzynieria genetyczna,
a drugim dawcy krwi. W drugim przypadku krew jest
badana na obecnos¢ wiruséw takich jak HCV i HIV.
W celu zapewnienia wysokiego stopnia bezpieczenstwa
preparatow krew jest poddawana dodatkowym proce-
durom inaktywacji wirusow poprzez pasteryzacje i proces
chemiczny. Od chwili wprowadzenia tych metod, ponad 20
lat temu, preparaty stosowane w leczeniu chorych sg bez-
pieczne i nie niosg zagrozenia zakazeniem, np. wirusem HIV.




Czynnik krzepniecia wyglada jak biaty proszek na dnie niewiel-
kich buteleczek. W celu wykorzystania tak przetworzonego
czynnika krzepniecia, do buteleczki wprowadza sie wode
do zastrzykow. Po rozpuszczeniu lek jest podawany dozyl-
nie. Koncentrat trafia do krwioobiegu i za jego posred-
nictwem dociera do miejsc krwawienia. Tam rozpoczyna
prawidtowy proces krzepniecia. Krwawienie jest pow-
strzymywane. Jesli krew wypetnita tkanke badz staw,
wowczas rozpoczyna sie proces wchtaniania. Wczesne
podanie czynnika krzepniecia, ogranicza ilos¢ krwi wydosta-
jacej sie poza krwioobieg. Zapobiega to powstawaniu
zwyrodnien stawowych, zagrazajgcych chorym na hemofilie.
Produkowanie rekombinowanych czynnikow krzepniecia,
ktorych zrédtem nie jest krew, lecz proces wykorzystujacy
techniki genetyczne i hodowle tkankowe, stato sie mozliwe
ponad 20 lat temu. Ograniczeniem w stosowaniu czynni-
kow rekombinowanych jest ich wysoka cena.

Leczenie chorych na hemofilie zazwyczaj prowadzone jest
w specjalistycznych osrodkach, pod nadzorem doswiad-
czonych lekarzy, fizykoterapeutéw, pracownikéw socjalnych
oraz innych ekspertéw. Chorym zapewnia sie wszechstron-
ng opieke i zapobiega nastepstwom choroby.

Rodzice wigkszosci dzieci, ktére wymagajg czestego
leczenia, w porozumieniu z lekarzem, zachecaja dzieci do
nauki wykonywania zastrzykéw w domu. Oczywiscie dzieje
sie tak w chwili, kiedy dziecko staje sie wystarczajgco dojrza-
te. Wielu rodzicbw wykonuje dzieciom zastrzyki
w domu. Pdzniej wiele dzieci uczy sie samodzielnego
podawania sobie koncentratéw czynnikdw krzepniecia.
Niektorzy starsi chtopcy sg w stanie podawac sobie koncen-
traty samodzielnie w szkole. To czy mogga to robi¢, zalezy
od rodzicow i lekarza z osrodka leczenia chorych
na hemofilie oraz od faktu czy w szkole jest pielegniarka
lub pokdj pielegniarki, jak rowniez oczywiscie od pomocy
nauczycieli i grona pedagogicznego.

Nalezy podkresli¢, ze takie leczenie jest bardzo pomocne.



Rozrézniamy dwa typy leczenia: leczenie “na zadanie”,
w ktorym lek jest podawany w odpowiedzi na krwawienie
oraz tzw. “profilaktyke”.

Obecnie dzieci chore na ciezkg posta¢ hemofilii s objete
leczeniem profilaktycznym, tzn. stosowaniem leczenia
zapobiegawczego w statych odstepach czasowych, np. trzy
razy w ciggu tygodnia w przypadku hemofilii A.

Leczenie prowadzone przez caty okres dorastania chroni
stawy przed zwyrodnieniami, ktére mogg doskwierac
chorym przez cate zycie. Z uwagi na trudnosci zwigzane
z wielokrotnym podawaniem czynnika, dzieciom wszywa sie
niekiedy pod skdre sztuczne naczynie (komore, potocznie
zwang portem), ktére jest potgczone z krwioobiegiem
i pozwala na niektopotliwe wykonywanie zastrzykéw.

U niektorych dzieci leczenie jest nieskuteczne ze wzgledu
na powstate w ich organizmach przeciwciata. Przeciwciata,
zwane inaczej inhibitorami, dezaktywujg podany czynnik
krzepniecia. Sg one skierowane przeciw czynnikowi VI
lub IX. Czasem utrzymujg sie w organizmie przez kilka
tygodni, a w niektorych przypadkach, przez wiele lat. Moga
spowodowa¢, ze leczenie bedzie bardzo trudne. W takich
przypadkach trzeba prowadzi¢ je zupetnie inaczej.

Kazde dziecko ma swoje potrzeby. Dzieci chore na skazy
krwotoczne maja podobne potrzeby jak ich réwiesnicy,
jednak czasem wymagajg wiecej uwagi. Nalezy zachecac je,
aby rozwijaty swoje mozliwosci oraz umacniaty wiare
w siebie. Kazda szkota powinna zadba¢ o zaspokojenie
potrzeb dzieci specjalnej troski. Dzieci chore na hemofilie
nie potrzebujg ani mniej, ani wiecej uwagi niz dzieci chore
na bardziej powszechne choroby, takie jak na przyktad astma.
Jest rzecza korzystng, jesli dziecko przed rozpoczeciem



nauki szkolnej, uczeszcza do przedszkola. Przygotowanie
do nauki szkolnej, moze woéwczas przebiega¢ stopniowo.
Dziecku i jego opiekunom tatwo jest zrozumiec¢ swoje
wzajemne potrzeby i oczekiwania. Dzieci, ktore chodzity
do przedszkola, tatwiej akceptuja fakt, ze ktos inny niz
rodzice moze udziela¢ im pomocy. Dla nauczyciela, nie
bez znaczenia jest fakt, ze dziecko posiada juz doswiadcze-
nie, nabyte podczas opieki przedszkolnej. Dzieci w przed-
szkolu uczg sie zy¢ ze swoimi dolegliwosciami. Wchodzac
w wiek szkolny posiadajg juz wiedze na temat swoich prob-
leméw zdrowotnych. Zazwyczaj dobrze wiedzg, kiedy
wymagajag pomocy medycznej (trzeba podkresli¢, ze nie
zawsze te mtodsze sg chetne, aby sie do tego przyznac!).
W takich przypadkach wazne jest, by ufa¢ wtasnym diagno-
zom dziecka.

Dzieci chorych na skazy krwotoczne nie nalezy traktowac
inaczej niz ich réwiesnikow. Warto zacheca¢ je do akty-
wnosci fizycznej, jednak do 11-12. roku zycia powinna ona
byc¢ kontrolowana przez rodzicow i lekarzy.




Sporty, ktéore moga powodowac urazy gtowy, takie jak
rugby, boks, judo czy karate zdecydowanie nie sg zalecane.
Gra w hokeja na lodzie to rowniez sport, ktérego nie mozna
poleca¢. Gra w pitke jest bardzo popularna wsréd matych
chtopcow. Trudno wymagac, aby maty chtopiec nie odbijat
pitki. Szkodliwos$¢ takiej zabawy jest czesto znikoma. Nie
jest jednak zalecane zachecanie dzieci z ciezkg postacig
hemofilii do gry w pitke nozna. Szczegdlnie polecane jest
ptywanie oraz gimnastyka, ktére pomagaja rozwijac
miesnie. Silne migsnie stabilizujg prace stawdw. Ptywanie
wptywa réwniez na utrzymanie wtasciwej wagi. Jesli istniejg
jakiekolwiek watpliwosci, co do tego, czy dziecko powinno
uczestniczy¢ w okreslonym rodzaju sportu, nalezy zapytac
o to rodzicéw lub zasiegng¢ opinii lekarza. Chtopcy i dziew-
czeta chorzy na skaze krwotoczna, moga uczestniczyc
w zajeciach szkolnych, tak jak ich rowiesnicy. Czasami moze
zdarzac sig, ze nie beda obecni na zajeciach z powodu np.
kontrolnej wizyty lekarskiej, lecz bywa, ze nie zdarza sie to
czesciej niz u pozostatych dzieci.

Jesli dzieci uznajg to za stosowne, moga wyjasnic
kolezankom i kolegom, na czym polega ich choroba. Nie ma
potrzeby informowania pozostatych dzieci, ze ich kolezanka
czy kolega jest obcigzony skazg krwotoczna.

W niektérych, rzadkich przypadkach, dziecko chore
na ciezky postac skazy krwotocznej, moze wymagad spec-
jalnego traktowania. Nie ma specjalnych zalecen wobec
hemofilii i choroby von Willebranda, cho¢ powiktania tych
choréb maja wptyw na zycie chorych.

W pewnych okolicznosciach, dzieci chore na hemofilig,
moga przez pewien czas korzysta¢ ze wsparcia ortopedy-
cznego. W przypadku choroby von Willebranda, zwykle



nie ma takiej koniecznosci.

Czasem dzieci nie reaguja na kuracje czynnikiem tak, jak
oczekujemy, lub tez ich staw jest bardzo podatny na krwa-
wienia: jest ,pieta achillesowa”, ktéra wymaga intensywnego
leczenia. W takich wypadkach dziecko moze chodzi¢
o kulach albo wykorzystywa¢ inng pomoc ortopedyczna.
Chodzenie po schodach lub pokonywanie dtugich korytarzy,
moze by¢ wowczas bardzo ktopotliwe. W dzisiejszych
czasach leczenie profilaktyczne ogranicza ilos¢ takich
przypadkédw. Nalezy pamieta¢, ze dziecko ze skaza
krwotoczng moze czesciej opuszczac zajecia szkolne niz
jego kolezanki i koledzy.

W tym miejscu autor polskiego ttumaczenia pomija regula-
cje prawne zwigzane z opieka nad chorymi dzie¢mi w Anglii
i wyraza podziekowanie nauczycielom jednej z warszaw-
skich szkot podstawowych oraz nauczycielom z liceum
im. Stefana Batorego w Warszawie za wszelkg pomoc, jakiej
udzielili mu w mtodosci i dziecinstwie.

Jesli dziecko krwawi do stawu lub migsnia (mamy do
czynienia z tzw. wylewem dostawowym lub domiesniowym),
woéwczas najprawdopodobniej bedzie tego swiadome
i poinformuje o tym nauczyciela. Mtodsze dzieci, czasami
nie informuja o krwawieniu, obawiajgc sie zastrzyku albo
po prostu nie chcac zaktécac zaje¢. Czasem nie majg
swiadomosci krwawienia. Dotyczy to zwtaszcza dzieci
w wieku ponizej pieciu lat.



Dziecko utrzymuje konczyne (kolano, tokie¢, staw
skokowy) w nienormalnej pozycji. Sg to najczestsze
miejsca, w ktorych dochodzi do krwawien.

Dziecko skarzy sie na bél wewnatrz stawu podczas
wykonywania ruchéw.

Dziecko moze unikac¢ uzywania okreslonej czesci
ciata lub wykorzystywac inng niz zwykle.

Pojawia sie obrzek stawu.

Miejsce krwawienia moze by¢ cieplejsze podczas
dotykania.

Dziecko moze niechetnie uczestniczy¢ w codziennej
aktywnosci, np. unika¢ chodzenia.

Starsi chorzy wczesnie i z tatwoscig rozpoznaja te pierwsze
objawy nadchodzacego wylewu, podczas gdy dzieci czasem
majg z tym ktopoty.

Nie ma powoddéw do paniki. Im wczesniej krwawienie
zacznie by¢ leczone, tym mniejsze beda szkody. Rodzice
powinni zostawi¢ informacje, kogo zawiadomi¢ w wypadku
krwawienia. Na ogoét to ich wiasnie trzeba informowac
i to oni rozpoczng wiasciwe leczenie lub udadzg sie
do osrodka leczenia chorych na hemofilie, aby uzyskac
pomoc. Obecnie wielu rodzicow korzysta z telefonow
komérkowych. Jesli pojawig sie ktopoty z uzyskaniem
kontaktu z rodzicami, nalezy skontaktowac sie telefonicznie



z odpowiednim personelem medycznym. Zazwyczaj sg to
lekarze z lokalnego osrodka leczenia chorych na hemofilie.
Moze okazac sie konieczne przetransportowanie dziecka
do lekarza lub wezwanie transportu medycznego. Dziecko
nie powinno na wtasna reke wraca¢ do domu lub jecha¢ do
lekarza.

Wiekszos¢ lekarzy opiekujgcych sie dzie¢mi chorymi
na hemofilie przyjmie w otwarty sposéb telefon
od ich nauczyciela. Lekarze z osrodkéw opieki dla chorych
na hemofilie nigdy nie maja pretensji, jesli nauczyciel
telefonuje i w bezposredni sposdb zwraca sie do nich
z problemem.

Drobne skaleczenia nie krwawig bardziej niz u innych dzieci.
Scisle zatozony opatrunek powinien zakonczy¢ incydent.
Gdy krwawienie jest bardziej obfite, przycisniecie opatrunku
przez 2-4 minuty konczy najczesciej ktopot.

Nalezy przestrzega¢ wszystkich zalecen dotyczacych
postepowania w przypadku skaleczeh u kazdego dziecka.
Gtebokie skaleczenia wymagajg leczenia czynnikiem krzep-
niecia. Nie dzieje sie tak z powodu obfitosci krwawienia czy
nieodwracalnosci zranienia, lecz jest to raczej spowodowane
wydtuzeniem procesu gojenia. Nawet gtebokie skaleczenia
moggy szybko przesta¢ krwawi¢, ale krwawienie moze
powrdci¢ po kilku godzinach lub dniach. Opatrunki powin-
ny by¢ zaktadane podobnie jak u innych dzieci. Jesli krwa-
wienie nie zakonczy sie w ciaggu 10-15 minut, nalezy
wezwac rodzicow lub opiekunow. Gtebokie rany, ktoére
wymagaja zaktadania szwoéw, nalezy zawsze leczy¢ w szpi-
talu, bez wzgledu na to, czy dziecko jest chore na skaze
krwotoczng, czy tez nie.



Fakt, iz dziecko obarczone jest skazg krwotoczng, nie
oznacza wecale, ze jego kontakt z pogotowiem jest czestszy
niz w przypadku innych dzieci. Podobnie, jak w ich przy-
padku, zachodza jednak niekiedy, pewne wskazania
do skorzystania z pomocy doraznej.

Powazne urazy, takie jak ztamanie kosci
czy gteboka rana;

Urazy gtowy - powazne uderzenie moze
spowodowac¢ krwawienie wewnetrzne,
czego przejawem moze byc bdl gtowy,
mdtosci, badz zawroty gtowy;

Gwattowny, ostry bdl, np. w podbrzuszu,
albo ostry bdl gtowy.

Pojawienie sie krwi na ustach, spowodowane
krwawieniem wewnetrznym.

Zawsze, w wypadku tak powaznych probleméw, nalezy
nawigza¢ jak najszybszy kontakt z rodzicami
lub opiekunami. W sytuacji zagrazajacej zyciu dziecko
moze byc¢ przewiezione karetkg do najblizszego szpitala.
Jesli sytuacja tego wymaga, zawsze nalezy korzystac
ze specjalistycznych osrodkéw pomocy dla chorych
na hemofilie i chorobe von Willebranda.

Wtasciwy osrodek leczenia chorych na hemofilie i skazy
krwotoczne jest na ogdt wymieniony w ksigzeczce chorego
na hemofilie. Zaleca sie bezposredni kontakt telefoniczny
z osrodkiem leczenia chorych na hemofilie, gdzie lekarz
specjalista udzieli wskazowek, jak pomodc dziecku i kogo



wezwac. Informacje przekazane przez specjaliste hematologa
moga decydowac o zyciu dziecka.

N

Dziecko nie powinno opuszcza¢ wyjazdéw na wycieczki
z rowiesnikami tylko dlatego, ze ma skaze krwotoczna.
Dzieci z ciezkg postacig skazy moga przed wyjazdem otrzy-
mac profilaktycznie czynnik krzepniecia. Przedyskutuj
szczegdly z rodzicami jesli uznasz, ze wyjazd moze by¢
niewskazany. Dzieci, ktore potrafig podawac sobie czynnik
krzepniecia, moga wyruszy¢ na dtuzsze wycieczki krajowe
lub nawet zagranice.

Specjalny list przygotowany przez osrodek leczenia dla
chorych na hemofilie moze by¢ pomocny w zorganizowaniu
wyjazdu. W liscie pojawiaja sie zazwyczaj informacje,
ze dziecko zabiera ze sobga igty lekarskie, strzykawki,
koncentrat czynnika krzepniecia, bo tego wymaga jego
leczenie. Informacja, gdzie chory na hemofilie moze szuka¢
pomocy na catym swiecie, jest dostepna za posrednictwem
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie, ktére réwniez
przygotuje list opisujacy szczegdly medyczne zwigzane
z leczeniem poza granicami kraju. Przed wyjazdem
wskazana jest konsultacja szkoty z osrodkiem opieki nad
chorymi na hemofilie. Jest wiele takich osrodkéw w Europie
i w Stanach Zjednoczonych Ameryki Pétnocnej. Nie nalezy
wyrusza¢ na mate wysepki, czy tereny potozone daleko
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od duzych centréw medycznych. Oczywiscie nalezy
zapewni¢ ubezpieczenie na czas wycieczki zagranicznej.

Poinformuj lekarza dentyste lub pielegniarke szkolna
o skazie krwotocznej dziecka. Leczenie i dbatos¢ o higiene
ustng powinny by¢ przeprowadzone po zasiegnieciu opinii
osrodka leczenia chorych na skazy krwotoczne.

Aspiryna wptywa negatywnie na proces krzepniecia krwi. Dla
wigkszosci z nas ma to efekt marginalny, ale w przypadku
skaz krwotocznych, aspiryna moze prowokowa¢ krwawienie
lub utrudnia¢ powstrzymanie krwawienia. Paracetamol jest
lekiem, ktory nie wywotuje takich reakcji i powinien byc
stosowany w przypadku bélu gtowy, goraczki itp.

Po zastrzykach domigsniowych u dzieci moga pojawic sie
wylewy oraz siniaki. Dzieci powinny by¢ poddane planowym
szczepieniom, ale nalezy je zrobi¢ po zasiegnieciu opinii
lekarza specjalisty.
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KOtA TERENOWE:
GDANSK

KALISZ

KATOWICE

KRAKOW

LUBLIN

tODZ

OLSZTYN

PODLASKIE
POMORZE | KUJAWY
POZNAN

RZESZOW

SZCZECIN

WARSZAWA

WROCLAW

ul.
ul.
ul.
ul.
ul.
ul.
ul.
ul.
ul.
ul.

ul.

Al

Magnoliowa 11, 80-126 Gdansk
Kaszubska 9 (RCKiK), 62-800 Kalisz
Reymonta 8, 40-029 Katowice
Kmietowicza 10, 30-092 Krakdéw
Sapiehy 2/3, 20-092 Lublin

Pabianicka 62, 93-513 t6dz

H. Sawickiej 27 (RCKiK), 10-247 Olsztyn
Dtuga 104, 18-200 Wysokie Mazowieckie
Chodkiewicza 44, 85-667 Bydgoszcz
Grunwaldzka 125a, 60-313 Poznan
Strzelnicza 20a/2, 35-103 Rzeszow

. Wojska Polskiego 80/82 (RCKiK)

70-482 Szczecin

ul

ul

. I.Gandhi 14, 02-776 Warszawa

. Czerwonego Krzyza 5 (RCKiK),

50-345 Wroctaw

Jesli chcesz bra¢ udziat w wymianie pogladow

i we wzajemnym wsparciu chorych na hemofilie
za posrednictwem internetowej grupy dyskusyjnej,
zajrzyj na strone:

Znajdziesz tam informacje, jak zosta¢ jednym
z jej uczestnikow.






From: "Tom Bradley" <tom@haemophilia.org.uk>
To: "Bogdan Gajewski" <bogdan gajewski@op.pl>
Sent: Tuesday, May 27, 2003 11:28 AM

Subject: RE: Haemophilia and School

Dear Bogdan,

You may copy any or all of our Introduction to Haemophilia
into Polish as long as you show the Haemophilia Society as
the source for your translation.

Yours Sincerely
Tom Bradley
communications officer



