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MIT:

POWODEM
KRWAWIEN

| WYLEWOW
JEST KRUCHOSC
NACZYN

KRWIONOSNYCH.

FAKT:

Naczynia krwionosne
u osoby chorej

na hemofilie nie sg
bardziej kruche niz
u innych osoéb.
Jednak, gdy pekaja,
krwawienie trwa
dtuzej. Powodem
tego jest brak
odpowiedniego
biatka, czynnika VIlI
lub IX, potrzebnego
do stworzenia
skrzepu.
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B Co to jest hemofilia?

Stowo ,hemofilia” pochodzi od dwoch greckich stéw: ,haima”,
oznaczajacego krew, oraz ,philia” oznaczajacego mitosc¢,
przywiazanie.

Krew osoby chorej na hemofili¢ nie krzepnie w prawidtowy sposéb.
Taka osoba nie krwawi silniej ani szybciej niz inne osoby, jednak
krwawienia trwajg u niej dtuze;j.

We krwi osoby z hemofilig wystepuje niedobér biatka koniecznego
do prawidtowego procesu krzepniecia. Cz¢s¢ hemofilikow ma
niedobor biatka zwanego czynnikiem VIII (6smym). Powoduje to
hemofilie typu A. U innych brakuje biatka zwanego czynnikiem IX
(dziewigtym). Ich choroba nosi nazwe hemofilii B.

Wiele oséb sadzi, ze u oséb chorych na hemofilie wystepuja obfite
krwawienia z niewielkich ran. To mit. Rany zewnetrzne zazwyczaj
nie sg powazne. O wiele powazniejsze sg krwawienia wewnetrzne
do stawow, zwlaszcza kolanowych, skokowych i fokciowych, oraz
do mig¢sni i innych tkanek miekkich.

Jesli nastepuje krwawienie do waznych narzagdéw wewngtrznych,
zwlaszcza do mézgu, zycie chorego jest zagrozone.

1-2



Wstepne
wiadomosci
o hemofilii

B Kiedy pierwszy raz zostata rozpoznana hemofilia?

Hemofilia zostala pierwszy raz rozpoznana w czasach starozytnych,
chociaz nie nadano jej jeszcze wtedy obecnej nazwy. W Talmudzie
(zbiér pism rabinéw zydowskich, pochodzacy z I1 wieku naszej ery)
wspomniano, ze dzieci pici meskiej nie musza by¢ poddawane
obrzezaniu, jesli ich dwdéch braci zmarlo wczesniej w wyniku tego
zabiegu.

Arabski lekarz Albucasis, zyjacy w XII wieku, opisal rodzing, w ktorej
mezczyzni umierali z powodu wykrwawienia po odniesieniu
niewielkich ran.

W 1803 r. lekarz z Filadelfii, dr John Conrad Otto, opisal ,krwotoczng
sktonnos¢ istniejacg w niektérych rodzinach”. Dostrzegt, ze
przypadlo$¢ ta byta dziedziczna i dotykata mezczyzn. Przesledzit
historie choroby, siegajac trzy pokolenia wstecz, az do kobiety, ktéra
osiedlita sie w poblizu Plymouth w New Hampshire w roku 1720.

Stowo ,hemofilia” pojawia sie po raz pierwszy w opisie choroby

sporzadzonym w 1828 r. przez Friedricha Hoppfa, niemieckiego
studenta medycyny z uniwersytetu w Zurychu.
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U gory:

krolowa Wiktoria

w 1887 r. Krolowa Wiktoria
od 1837 r. panowata jako
krélowa Wielkiej Brytanii

i Irlandii.

Po prawej:

krolowa Wiktoria
zrodzing. Obraz
namalowany przez
Franza Xaviera
Winterhaltera w 1846 r.
Wsrod dzieci Wiktorii

i Alberta sg: Edward VIl
oraz ksigzniczka Alicja,
czyli prapradziadkowie
krolowej Elzbiety Il
oraz ksigcia Edynburga.
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B Dlaczego hemofilia nazywana jest ,krolewska
chorobg”?

Krélowa Wiktoria, panujgca w Anglii w latach 1837-1901, byta
nosicielkg tej choroby. Jej 6sme dziecko — syn Leopold — miato
hemofilie. Czesto dochodzito u niego do krwawien. Wzmianki o tych
krwawieniach pojawity si¢ w brytyjskim czasopi$mie
medycznym (British Medical Journal) w 1868 r.

Z historycznego punktu widzenia wazniejsze bylo to, jak
hemofilia zostata przekazana innym rodzinom krélewskim
w Europie. Otéz dwie z corek krolowej Wiktorii, Alicja

i Beatrycze, byly rowniez nosicielkami hemofilii.

Na skutek ich matzenstw z czlonkami innych europejskich
rodéw monarszych hemofilia pojawita si¢ w niemieckiej

i hiszpanskiej rodzinie krélewskiej.

Aleksandra, cérka Alicji i wnuczka krélowej Wiktorii, réwniez
byla nosicielkg hemofilii. Na poczatku XX wieku poslubita
Mikotaja, cara Rosji. Caryca Aleksandra przekazata hemofilie
swojemu pierwszemu synowi, carewiczowi Aleksemu.

W czasie, gdy Rosjg targaly zamieszki, Mikotaj i Aleksandra byli zajeci
problemami zdrowotnymi syna. Mnich Rasputin zyskat ogromne
wplywy na dworze rosyjskim, cze$ciowo dlatego, ze tylko on byt

w stanie poméc miodemu carewiczowi. Aby ulzy¢ Aleksemu w bélu,
stosowal hipnoze. Przynosilo to nie tylko ulge chlopcu, ale by¢ moze
powodowalo tez zmniejszenie
lub zatrzymanie krwawien.
Kilka razy uratowal mu
zycie. Choroba dziedzica
tronu carskiego, napiecie,
jakie powodowata

w rodzinie krélewskiej

oraz wplywy Rasputina

byly czynnikami, ktére
doprowadzily do rewolucji

w Rosji w 1917 roku.
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B Jak wyglada historia leczenia hemofilii
w XX wieku?

W XX wieku lekarze poszukiwali przyczyny hemofilii. Weze$niej
uwazali, ze naczynia krwionosne os6b z hemotfilig sg po prostu
stabsze. Jednak w 1937 r. naukowcy odkryli, Ze mozna przywrocié
prawidlowe krzepniecie przez dodanie do krwi substancji pochodzacej
z osocza. Nazwano jg globuling antyhemofilowa. W 1944 r.

w laboratoryjnym te$cie wykryto, ze krew pobrana od jednej osoby

z hemofilia wywotuje prawidlowe krzepniecie u innej osoby chorej
na hemofili¢ i na odwrét. Odkryto, ze u kazdej z nich wystepowat
niedobor innego biatka — czynnika VIII lub czynnika IX. To odkrycie
doprowadzito do odréznienia w 1952 r. hemotfilii A i hemofilii B jako
odrebnych jednostek chorobowych.

W latach 60. zidentyfikowano i nazwano czynniki krzepniecia. Proces
krzepniecia zostal szczegétowo opisany w czotowym czasopi$mie
naukowym ,Nature” w 1964 r. Oddzialywanie réznych czynnikéw

w procesie krzepniecia krwi nazwano ,kaskada krzepniecia”.

W latach 50. i wezesnych latach 60. osoby chore na hemofilie leczono,
przetaczajac pelng krew lub Swiezo mrozone osocze — gtéwny sktadnik
krwi. Niestety, stezenie bialek czynnika VIII i czynnika IX w tych
produktach krwiopochodnych nie bylo wystarczajace, aby zatrzymacd
powazne krwawienia wewnetrzne. Zanim zostalaby podana
wystarczajaca ilo$¢ czynnika krzepniecia, nastgpitoby przecigzenie
uktadu krazenia pacjenta.

Wiele oséb z ciezkg postacig hemofilii oraz niektére osoby z postacia
tagodng i umiarkowang umieraty w dziecinstwie lub wczesnej
dorosltosci. Najczestszg przyczyng $mierci byly krwawienia

do kluczowych narzadéw wewnetrznych, zwlaszcza do mézgu,

oraz krwawienia po powaznych zabiegach chirurgicznych lub
urazach. Ci, ktérzy przetrwali dziecinstwo, zazwyczaj byli
niepelnosprawni z powodu nawracajacych krwawien do stawow.
Powiklania zwigzane z dlugotrwalymi i powtarzajacymi sie
krwawieniami do stawéw i miesni sprawity, ze hemofilia stata sie
jedna z najbardziej bolesnych choréb znanych medycynie.
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W latach 60. odkryto krioprecypitat. Zauwazono, ze osad na dnie
woreczka z rozmrazajacym si¢ osoczem jest bogaty w czynnik VIII.
Dzi¢ki odkryciu krioprecypitatu po raz pierwszy mozna bylto podaé
wystarczajaca ilo$¢ czynnika VIII w przypadku powaznych wylewow.
W hemotfilii A stato si¢ mozliwe przeprowadzanie zabiegéw
chirurgicznych.

W péznych latach 60. i wezesnych latach 70. powstaty osrodki leczenia
hemofilii (ang. Haemophilia Treatment Centre, w skrécie HTC),
majace zapewni¢ kompleksowg opieke tej grupie chorych.

= Aby uzyskac wiecej informacji, zobacz rozdzial 3: Kompleksowa
opieka nad chorymi na hemofili¢. Jakos$¢ zycia oséb chorych zaczeta
sie poprawiac. Opuszczali mniej dni w szkole i pracy.

W 1968 r. zaczely by¢ dostepne koncentraty czynnika krzepniecia VIII
i IX wyprodukowane z osocza ludzkiego. Liofilizowane koncentraty

w postaci proszku mogty by¢ przechowywane w warunkach
domowych i stosowane, gdy zachodzita taka potrzeba. Ich pojawienie
sie zrewolucjonizowatlo leczenie chorych na hemofili¢. Osoby chore nie
byly juz zalezne od szpitali. Mogly podrézowaé, mie¢ statg prace

i nadzieje na (prawie) normalne zycie. Dlugos¢ ich zycia zaczela
zbliza¢ sie do $redniej dtugosci zycia zdrowych oséb.

Niestety, po pewnym czasie odkryto, ze te same preparaty
krwiopochodne przenosza wirusy, takie jak HIV czy HCV (wirus
zapalenia watroby typu C). Wiele oséb z hemofilig zarazito sie nimi

w polowie i w pé6znych latach 80., zanim wprowadzono $rodki
zwiekszajace bezpieczenstwo preparatéw krwiopochodnych (takie jak
inaktywacja wirus6w) do procesu produkcji koncentratéw czynnika.

We wczesnych latach 90. wprowadzono na rynek czynniki
wytwarzane metodami inzynierii genetycznej, zwane
rekombinowanymi. Koncentraty rekombinowane nie sg wytwarzane
z osocza. Zawierajg tylko Sladowe ilosci (lub w ogdle nie zawieraja)
ludzkich biatek. Na skutek tak wielkiego postepu w leczeniu hemofilii
dzieci, ktére dzi$ przychodzg na §wiat obcigzone tg chorobg, moga
spodziewac sie dlugiego, aktywnego, normalnego zycia.
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B Co powoduje hemofilig?

Hemofilia to choroba genetyczna. Wywoluje ja gen, ktéry nie
funkcjonuje prawidlowo. Tak jak inne choroby genetyczne, hemofilia
moze by¢ przekazywana z pokolenia na pokolenie. W niemal
wszystkich przypadkach gen odpowiedzialny za hemotfilie jest
przekazywany dziecku przez rodzica w momencie poczecia.

W okoto 3 na 10 przypadkéw w rodzinie, w ktérej urodzit sie syn
z hemofilig, nie bylo wczesniej os6b chorujacych. Moga by¢ tego trzy
mozliwe przyczyny:

1. Hemofilia istniata w rodzinie od pokolen, ale poniewaz u zadnego
meskiego potomka nie wystepowaly problemy z krzepnigciem, nikt
nie wiedzial, ze choroba jest obecna. W rodzinie mogtly by¢ kobiety
— nosicielki hemofilii, ale jesli zadna z nich nie miata synéw lub
zaden z jej synéw nie chorowat na hemofilig, nikt nie wiedziat, ze
choroba byla przekazywana kolejnym pokoleniom — az do chwili
narodzin chlopca z hemofilia.

2. W momencie poczecia u matki zaszta mutacja genu
odpowiedzialnego za hemofilie. W takim przypadku matka bytaby
pierwszg osobg w rodzinie przenoszaca hemotfilie. Jej corki moga
by¢ nosicielkami, zas synowie — mie¢ hemofilie.

3. Mutacja genu, ktéra powoduje hemofilie, miala miejsce w chwili
poczecia chorego chlopca — w komérce jajowej kobiety. W takim

przypadku matka nie jest nosicielka.

& Aby uzyskac wiecej informacji o dziedziczeniu, zobacz rozdzial 2:
Skad u dziecka bierze si¢ hemofilia.
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B Jakie istniejg inne nazwy dla hemofilii A i B?
Hemofilia typu A wystepuje tez czasem pod dwiema innymi nazwami:

® Klasyczna hemofilia (poniewaz jest to najczesciej wystepujaca
posta¢ choroby);

® Niedobor VIII czynnika krzepniecia krwi (poniewaz to brak biatka
czynnika VIIT we krwi powoduje problemy z krzepnieciem).

Hemofilia B czasem wystepuje pod dwiema innymi nazwami:

® Choroba Christmasa (od nazwiska Stephena Christmasa,
Kanadyjczyka, u ktérego w 1952 r. po raz pierwszy
zdiagnozowano ten typ hemofilii);

® Niedobor IX czynnika krzepniecia krwi, poniewaz czynnik IX jest
biatkiem, ktérego brakuje we krwi w hemofilii B i ktérego
niedobér zaburza proces krzepniecia.

B Jak czesto wystepuje hemofilia?

Zarowno hemofilia A, jak i B sg rzadkimi schorzeniami.

Hemofilia A wystepuje u mniej niz 1 na 10 000 oséb. W Polsce ma jg

2 216 0s6b (dane Instytutu Hematologii i Transfuzjologii z VII 2011 r.).
Hemofilia B wystepuje jeszcze rzadziej, u ok. 1 na 50 000 oséb.

W Polsce ma jg 389 oséb.
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B Kogo dotyka hemofilia?

Hemofilia wystepuje na calym $wiecie, niezaleznie od rasy,
koloru skéry czy grupy etnicznej. Najciezsze postacie hemofilii
dotykajg niemal wylgcznie mezczyzn.

U kobiety ciezkie postaci hemofilii wystepujg tylko wtedy, gdy:
® ojciec ma hemotfilig, a matka jest nosicielka;

® ma ona dominujgcy chromosom X zawierajacy nieprawidlowy
gen (u kazdej kobiety dochodzi do inaktywacji jednego
z chromosomoéw X, przy czym proces ten zachodzi na wczesnych
etapach rozwoju zarodkowego; w jego efekcie w czesci komorek
pozostaje aktywny chromosom z prawidlowym genem,
a w pozostatych chromosom z genem hemofilii).

Obydwa te przypadki wystepujg niezmiernie rzadko.

U wielu kobiet nosicielek hemofilii wystepujg jednak objawy tagodne;j
postaci hemofilii. Dopiero od niedawna jesteSmy w pelni Swiadomi,
iz nosicielki moga mie¢ problemy z krzepnieciem, co ma wplyw

na jakos¢ ich zycia. ¥ Aby uzyskac wiecej informacji na temat
nosicielstwa hemofilii, zobacz rozdzial 14: Objawowe nosicielki
hemofilii.

Warto rowniez siegnqc¢ do ksiqzki ,,Wszystko o nosicielkach hemofilii”,
ktorg mozna otrzymac w Polskim Stowarzyszeniu Chorych na Hemofilie
lub w osrodkach leczenia hemofilii.

Hemofilia jest chorobg dziedziczng, dzieci cierpig na nig od momentu
urodzenia. Jest ona czesto rozpoznawana juz w pierwszym roku zycia
dziecka. Trwa przez cale zycie. Nie jest jeszcze znany sposéb

na naprawienie wady genetycznej powodujgcej chorobe.
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B Jak powazna jest posta¢ choroby?
Hemofilia typu A i B moze mie¢ trzy postacie:
Tabela 1
Klasyfikacja hemofilii
Postac Poziom czynnika VI Odsetek dzieci
hemofilii lub IX z dang postacia
hemofilii
Cigzka Mniej niz 1% normy 40%
Umiarkowana 1-5% normy 20-25%
tagodna 5-50% normy 35-40%

Przyjeto, ze aktywnosc¢ czynnika krzepniecia u zdrowej osoby wynosi srednio 100%,
przy czym za prawidtowg uznaje sig aktywnos$¢ w zakresie 50-150% normy.

Osoby z ciezka postacig hemofilii majg mniej niz 1% prawidlowego
poziomu czynnika VIII lub IX we krwi. Bez leczenia profilaktycznego
miewajg wylewy wiele razy w miesigcu, czasem bez wyraznego
powodu.

Osoby z umiarkowang postacig hemofilii krwawig rzadzie;.

Wylewy sg u nich cz¢sto wynikiem drobnych urazéw, np. kontuzji
sportowych. Jednak niektorzy chorzy z umiarkowang postaciag
hemofilii, zwlaszcza ci, u ktérych poziom czynnika VIII lub IX wynosi
2% normy lub mniej, moga doSwiadczaé czestych wylewow, tak jak
osoby z ciezkg postacig choroby.

Osoby z tagodng postacig hemofilii majg jeszcze mniej krwawien.
Moga by¢ nieswiadome swoich probleméw z krzepnieciem

az do momentu zabiegu chirurgicznego, usunigcia zgba lub powaznego
urazu. Problemem w przypadku oséb z tagodng postacig hemofilii jest
to, iz majac tak niewiele krwawien, czesto nie wiedza, co robié, gdy
wylew si¢ przydarzy. Kobiety, ktére sg nosicielkami, mogg cierpie¢

z powodu bardziej obfitych krwawien podczas miesigczek.
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W zwigzku z tym osoby z tagodng postacig hemofilii oraz nosicielki
hemofilii powinny pozostawa¢ pod opiekg osrodka leczenia hemofilii.
& Aby uzyskac wigcej informacji, zobacz rozdzial 9: Lagodna

i umiarkowana posta¢ hemofilii.

B Czy istniejg skuteczne metody leczenia hemofilii?

Tak. Aktualne metody leczenia hemofilii typu A i B sg bardzo
skuteczne. Najwazniejsze jest podawanie czynnika krzepniecia.
Polega ono na iniekcji (dozylnym wstrzyknieciu) czynnika krzepniecia,
ktorego brakuje we krwi osoby chorej na hemofili¢. To bezpieczny

i skuteczny sposob zatrzymywania krwawien. Terapia ta jest tez
stosowana zapobiegawczo, aby catkowicie zapobiec wystepowaniu
wylewéw (profilaktyka). Metody leczenia hemofilii sg obecnie
skuteczne, dlatego dzieci z hemofilig, ktére dzi$§ przychodzg na Swiat,
mogg spodziewac sie dlugiego i aktywnego zycia. & Aby uzyskaé
wigcej informacji o opiece i leczeniu, zobacz rozdzialy: 3, 4,5, 6 i 7.

Podczas leczenia hemofilii mogg jednak pojawic sie powiktania.
Najpowazniejszym z nich jest wytworzenie inhibitora. Uktad
odporno$ciowy niektérych oséb z hemofilig reaguje na koncentrat
czynnika krzepniecia i postrzega go jako substancje obcg. Zwalcza
czynnik, produkujac przeciwciata. Wigza one podany koncentrat
czynnika, przez co nie pozwalajg mu wykonywac swego zadania,
polegajacego na zatrzymywaniu krwawienia. Przeciwciala
usuwajgce czynnik nazywane sg inhibitorami. Na szcze$cie istnieja
skuteczne metody leczenia oséb z hemofiliag, u ktérych wytworzyly sie
inhibitory. ¥ Aby uzyskac wiecej informacji o inhibitorach, zobacz
rozdzial 8: Powiklania hemofilii.
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B W jaki sposob przebiega prawidtowe krzepnigcie krwi?

Krew jest rozprowadzana w organizmie poprzez sie¢ naczyn
krwionosnych. Gdy dochodzi do urazu, uszkodzenie naczynia
krwiono$nego moze spowodowac wyciek krwi przez otwory w jego
Scianie. Naczynia mogg ulec uszkodzeniu tuz pod powierzchnig skoéry,
jak to si¢ dzieje w przypadku skaleczenia, lub wewnatrz ciala,
powodujac siniaki lub krwawienia wewnetrzne. & Aby uzyskac wigcej
informacji na temat rozpoznawania réznych rodzajow wylewoéw, zobacz

rozdzial 4: Postepowanie w przypadku wylewéw.

Czerwone krwinki

Peknigte naczynie

Czop ptytkowo-fibrynowy

Przed uszkodzeniem

Krwawienie

Brak krwawienia

Rysunek 1
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Krzepnigcie to ztozony proces, ktéry umozliwia zatrzymanie
krwawienia. Gdy nastepuje przerwanie $ciany naczynia, plytki
wspolpracujgce przy formowaniu skrzepu, gromadzg sie, aby
utworzy¢ czop. Tworzenie czopu sktada si¢ z kilku etapéw:

® Etap 1: Naczynia krwiono$ne kurczg si¢, aby spowolni¢
naplyw krwi do zranionego obszaru.

e Etap 2: Plytki krwi, czyli bardzo mate komérki krazace
we krwi, przybywajg na miejsce uszkodzenia $ciany
naczynia krwiono$nego jako pierwsze. Kazda ptytka ma
mniej niz 1/10 000 centymetra $rednicy. Przecigtnie
w jednym litrze krwi wystepuje od 150 do 400 miliardéow
plytek. Plytki odgrywajg wazng role w zatrzymywaniu
krwawienia, poniewaz gromadzg sie¢ w miejscu
uszkodzenia — nazywane jest to adhezjg plytek krwi
—1 przez to rozpoczynaja proces naprawy Sciany naczynia
krwionosnego.

¢ Etap 3: Nastepnie ptytki wysytajg sygnaty chemiczne
wzywajgce na pomoc inne ptytki krwi i czynniki
krzepnigcia, takie jak np. czynnik von Willebranda.
Uwalniajg tez substancje aktywujace inne pobliskie
plytki, ktére nastepnie takze skupiajg sie w miejscu
uszkodzenia, aby utworzy¢ czop plytkowy. Proces ten
nosi nazwe agregacji ptytek krwi.

¢ Etap 4: Powierzchnia zaktywowanych ptytek krwi tworzy
miejsce, gdzie nastepuje krzepniecie krwi. Czynniki
krzepniecia, czyli malenkie biatka osocza, pobudzajg sie
wzajemnie (tak, jak upadajgce klocki domina przewracaja
nastepne), tworzac biatko, zwane fibryng. Wiékna
fibryny wigzg sie ze sobg, tworzac siatke dookota plytek
krwi, co zapobiega wyptukaniu plytek z powrotem do
krwioobiegu. Czynniki krzepnigcia dzialaja jak domino,
na zasadzie reakcji lancuchowej. Proces ten nazywa sie
kaskadg krzepniecia (patrz Rysunek 3).
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B Na czym polega problem z krzepnieciem w przypadku
hemofilii?

Gdy brakuje jednego z bialek, np. czynnika VIII, reakcja taficuchowa
zostaje przerwana. Krzepniecie nie zachodzi lub jest znacznie
wolniejsze niz u zdrowej osoby. Plytki nie mogg utworzy¢ trwatego
skrzepu w miejscu uszkodzenia. Skrzep jest ,migkki” i tatwo moze si¢
przemiesci¢. Bez leczenia krwawienie moze trwaé kilka dni, a nawet
tygodni. Czesto wystepuje powtérne krwawienie.

Czynniki krzepnigcia

Rysunek 3

Czynnik XI
Czynnik IX
Czynnik VIII
Czynnik V
Czynnik X
Protrombina
Fibrynogen

Sie¢ fibrynowa oraz
czop ptytkowy

w otworze w Scianie
naczynia krwiono$nego

Krzepniecie wadliwe

Hemofilia B
(niedobor
czynnika 1X)

Hemofilia A
(niedobdr

czynnika VIIl) Otwor w Scianie
naczynia krwionosnego
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B W jaki sposob rodzice moga rozpozna¢ wylewy
w pierwszym roku zycia dziecka?

Podczas pierwszych kilku miesiecy zycia u dziecka z hemofilig nie
wida¢ oznak problemoéw z krzepnieciem. Tylko czasami hemofilia
ujawnia sie zaraz po urodzeniu — moze o niej $wiadczy¢

np. przedtuzone krwawienie po pobraniu krwi czy usunieciu wklucia
dozylnego lub obrzek na glowie. Obrzek ten moze by¢ efektem
uszkodzenia naczyn podczas porodu drogami natury i krwawienia
podskornego. Po pewnym czasie rodzice zaczynajg jednak zauwazaé
u dziecka siniaki np. na klatce piersiowej i ramionach. Na og6t nie sg
bolesne i rzadko wymagajg leczenia.

Wazne, aby nie unikaé noszenia dziecka z obawy, ze spowoduje

to pojawienie sie siniakoéw. Dziecko musi mie¢ poczucie bliskosci

z osobami, ktére kocha - to duzo wazniejsze niz kilka drobnych
siniakéw. Rodzice powinni przytula¢ swoje dziecko i bawi¢ si¢ z nim.

Po upadku lub jakimkolwiek innym doznanym urazie rodzic musi
zwroci¢ uwage, czy u dziecka nie wystepuja takie objawy, jak:

® siniaki,

® obrzek,

® nieche¢ do poruszania konczyng lub stawem,
® niecodzienny ptacz.

Na poczatku nie jest fatwo rozpoznaé, czy uraz jest powazny. W razie
watpliwosci trzeba kontaktowac sie z lekarzem z o$rodka leczenia
hemofilii. Naturalna jest niepewnos¢ dotyczaca tego, jak radzi¢ sobie
z wylewami, kiedy dziecko jest male. Z czasem zaczniesz nabieraé
pewnosci siebie i rozpoznawanie wylewéw bedzie coraz tatwiejsze.
i Aby dowiedziec sie, jak rozpoznawac wylewy i decydowad,
czy dziecko potrzebuje leczenia koncentratem czynnika krzepniecia,
zobacz rozdzial 4: Postgpowanie w przypadku wylewé6w.
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B Co rodzice powinni wiedzie¢ o hemofilii
w pierwszym roku zycia dziecka?

Rodzice powinni zna¢ specjalne $rodki ostroznosci dotyczace zdrowia
i bezpieczenstwa, ktore nalezy podejmowaé w przypadku dziecka
z hemofilig. Powinni:

® Znac zalecenia znajdujace sie w harmonogramie szczepien

przekazane przez hematologa z o$rodka leczenia hemofilii.

& Aby uzyskac wiecej informacji na temat szczepien, zobacz
rozdzial 10: Dorastanie z hemofilia;

® Wiedzie¢ o zaleceniach dotyczacych ochrony niemowlat w czasie
nauki chodzenia, takich jak np. zaktadanie kasku chronigcego
glowe przed uderzeniami, ochraniaczy na tokcie i kolana.
Rodzice powinni dowiedzie¢ sie, gdzie mozna je kupié
w rozmiarach odpowiednich dla dziecka. & Aby uzyskac
wiecej informacji, zobacz rozdzial 11: Jak chroni¢ zdrowie;

e Wiedzied, jakie leki nalezy podaé, gdy wystepuje krwawienie
z dzigsel podczas zagbkowania. & Aby uzyskac wigcej informaciji,
zobacz rozdzial 4: Postepowanie w przypadku krwawien;

® Mie¢ informacje na temat odpowiedniego rodzaju obuwia
zalecanego przez fizjoterapeute lub lekarza z osrodka leczenia
hemofilii;

® Umie¢ odpowiednio przygotowaé koncentrat czynnika
krzepniecia na wypadek, gdyby u dziecka nastgpit wylew
w nocy lub w weekend, poza normalnymi godzinami pracy
przychodni i personelu o$rodka leczenia hemofilii. Moze sie
zdarzy¢, ze lekarze ze szpitalnego oddziatu pogotowia beda
potrzebowali pomocy w tym zakresie.
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