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MIT:
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NA HEMOFILIE
KRWAWIA
POWAZNIE

Z DROBNYCH
SKALECZEN

FAKT:

Drobne krwawienia
mozna tatwo
kontrolowac.
Wystarczy zatozy¢
opatrunek

i zastosowac ucisk.
U 0s6b z hemafilig
krwawienia sg
czestsze, poniewaz
ich organizm nie
wytwarza
wystarczajgcej ilosci
i/ lub aktywnosci
czynnika krzepnigcia
—czynnika VIII
(hemafilia A)

lub czynnika IX
(hemafilia B).
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WIADOMOSCI WSTEPNE O KRWAWIENIACH

W tym rozdziale opisane sg najczeSciej wystepujgce krwawienia,
ktére moga pojawié si¢ u dziecka z hemofilig. Pomoze Ci on nauczy¢
sie rozpoznawaé wczesne oznaki krwawienia tak, aby mozna bylo
od razu zastosowac leczenie. Znajdujg sie tu informacje dotyczace
leczenia krwawien i rozpoznawania powaznych krwawien
wymagajacych leczenia szpitalnego.

Opisane zostaly tu takze rodzaje krwawien, ktore zagrazajg zyciu

— zdarzajg sie one bardzo rzadko, ale rodzice powinni nauczyc¢ sie
rozpoznawac ich oznaki, by méc szybko i wlasciwie zareagowac.
Znajdujg sie tutaj rowniez wskazoéwki dotyczace pierwszej pomocy,
ktéra (oprocz terapii czynnikiem krzepniecia) jest istotnym elementem
leczenia krwawien.

Krwawienia po drobnych skaleczeniach u oséb z hemofiliag mozna
tatwo zatamowad. Niewielki ucisk i plaster z opatrunkiem zazwyczaj
wystarczajg, zeby trwale zatrzymac krwawienie.

B Co to jest krwawienie?

Stowo ,krwawienie” oznacza utrate krwi z ciata spowodowang
urazem lub chorobg. W przypadku hemotfilii krwawienie wynika
z braku jednego z biatek krwi, odpowiedzialnych za krzepniecie.

Czestotliwo$¢ krwawien zalezy od tego, na jak ciezkg posta¢ hemofilii
choruje dana osoba (czyli od poziomu czynnika krzepniecia we krwi),
od sposobu leczenia oraz ogblnego stanu zdrowia i stylu zycia.
Wigkszos¢ krwawien w pierwszych dwoch latach dziecifistwa to
powierzchowne siniaki bedgce efektem przewracania sie i uderzen,
ktére towarzyszg nauce raczkowania i chodzenia. Krwawienia

do stawOw i miesni sg oznakami hemofilii i czesto zaczynajg pojawiaé
sie juz w okresie przedszkolnym. Inne krwawienia wewnetrzne moga
stanowi¢ powazny problem: kazdy uraz okolicy gtowy, karku, klatki
piersiowej lub brzucha moze zagraza¢ zyciu i wymaga
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natychmiastowej pomocy medycznej. W przypadku takiego urazu
przed jakakolwiek diagnostyka nalezy niezwlocznie podaé choremu
czynnik krzepniecia w ilo$ci podnoszacej jego poziom w osoczu

do 100% normy (50 IU/kg ciezaru ciala czynnika VIII i 80 IU/kg
ciezaru ciala czynnika IX).

Krzepniecie krwi przebiega wieloetapowo. Krew 0s6b z hemotfilig
funkcjonuje prawidlowo podczas pierwszych trzech etapéw procesu
krzepniecia, a sg nimi: skurcz naczyn krwiono$nych, adhezja
(przylepianie si¢) ptytek krwi do Sciany naczynia krwiono$nego oraz
ich agregacja (sklejanie si¢ ze sobg). Te trzy kroki sg zazwyczaj
wystarczajace, aby zatrzymacé krwawienia z niewielkich ran.

Zrédlem probleméw u oséb z hemofilig jest czwarty etap — tworzenie
fibryny, w wyniku reakcji lancuchowej czynnikéw krzepniecia, takich
jak czynnik VIII i IX. Ta kaskada krzepniecia jest szczegblnie wazna
dla zatrzymywania krwawien wewnetrznych.

B W jaki sposob dochodzi do krwawienia?

Krwawienie pojawia sie, kiedy naczynia krwiono$ne ulegajg
uszkodzeniu, co powoduje wyciekanie krwi do pobliskich
tkanek. U osoby z prawidtowym krzepnieciem krwawienie
takie szybko ustaje, poniewaz plytki krwi (miniaturowe
komorki o Srednicy mniejszej niz 1/10000 cm) przylegaja do
Scianek naczynia krwionos$nego. Nastepnie czynniki
krzepniecia tworzg substancje, zwang fibryna,

aby zatkac otwoér w Sciance naczynia krwiono$nego. Osoba,
w organizmie ktorej brakuje czynnika VIII lub IX, nie
przestanie krwawié, poniewaz ilo$¢ czynnika krzepnigcia
nie jest wystarczajaca, aby utworzy¢ fibryne. Krew w koncu

skrzepnie, ale trwa to dluzej i skrzep nie jest tak trwaty.  Moja kreww nie
& Aby uzyskac wigcej informacji na temat tego, jak krzepnie krew, potrafi naprawiad
zobacz rozdzial 1: Ogélne wiadomosci o krwawieniach. peknietych naczyn.”
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B W jaki sposob leczy sie krwawienia?

Wszystkie krwawienia do migéni i stawéw, jak réwniez do tkanek
miegkkich, muszg by¢ leczone koncentratami czynnika krzepniecia.

W przypadku niektérych oséb z fagodng postacig hemofilii A moze by¢
wystarczajgce leczenie octanem desmopresyny (DDAVP).

Pierwsza pomoc: odpoczynek + chtodzenie + ucisk + uniesienie
koniczyny, znana jako metoda R-I-C-E (od ang. stéw: Rest, Ice,
Compression, Elevation), pomaga spowolni¢ krwawienie. Jest to tez
wazne w trakcie wchtaniania sie krwawienia, co moze trwac kilka
dni, a nawet tygodni. Elementem leczenia krwawien czesto

jest fizjoterapia.

Koncentraty czynnika krzepnigcia

Koncentrat czynnika krzepniecia (VIII w przypadku hemofilii A
oraz IX w przypadku hemotfilii B) jest podawany w celu podniesienia
jego poziomu w osoczu chorego do takiego stopnia, aby umozliwié
prawidlowe krzepniecie krwi.

Istniejg dwa sposoby leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia:
leczenie na zgdanie lub profilaktyka. Jedna i druga metoda moze by¢
stosowana w leczeniu krwawien. Obecnie powszechnie akceptowang
metodg leczenia cigzkiej postaci hemofilii jest leczenie profilaktyczne.

® Leczenie na zgdanie — to podawanie koncentratu czynnika
krzepniecia jak najszybciej po rozpoczeciu sie krwawienia; ma
na celu zatrzymanie go. Zazwyczaj w ten sposéb leczy sie
krwawienie do stawéw i migéni. Terapi¢ czynnikiem krzepnigcia
(zwang tez terapig substytucyjng, poniewaz czynnik
z koncentratu zastepuje brakujacy u chorego czynnik krzepniegcia)
kontynuuje si¢ az do ustania krwawienia i zmniejszenia ryzyka
jego ponownego wystgpienia. W niektérych przypadkach,
zwlaszcza kiedy leczenie jest zastosowane tuz po rozpoczeciu sie
krwawienia, jedno podanie czynnika wystarcza do trwatego
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zatrzymania wylewu. Czestsze podania koncentratu (dwa

do trzech razy dziennie) sg stosowane w leczeniu powazniejszych
krwawien. Powazny uraz moze wymagac czestszych podan przez
kilka dni lub nawet tygodni, aby zapobiec nawrotom krwawienia

i upewnic sie, ze zostato ono catkowicie wchtoniete.

® Profilaktyka — regularne leczenie zapobiegawcze nazywane
jest profilaktyka. Koncentrat czynnika podaje si¢ kilka razy
w tygodniu, aby zapobiegac¢ samoistnym i pourazowym
krwawieniom. Stosowanie profilaktycznego leczenia u wielu
dzieci z umiarkowang lub ciezkg postacig hemofilii pozwala
w ogdble wyeliminowaé wystepowanie krwawien.
Z uwagi na trudno$ci zwigzane z wielokrotnym podawaniem
czynnika, dzieciom niekiedy wszywa si¢ pod skére sztuczne
naczynie (komore, potocznie zwang portem), ktore jest potgczone
z krwiobiegiem i pozwala na nieklopotliwe wykonywanie
zastrzykéw. Najwicksza zaleta, ktéra wigze si¢ z leczeniem
profilaktycznym, to zapobieganie dlugofalowym zmianom
stawowym, ktére mogg pojawic sie podczas leczenia na zgdanie.
W Polsce od 2008 r. leczeniem profilaktycznym sg objete
wszystkie dzieci chore na ciezkg posta¢ hemofilii A i B
do 18. roku zycia.
Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofili¢ stara sig,
by leczenie profilaktyczne bylo kontynuowane
do 26. roku zycia, a takze u chorych w wieku dorostym,
we wszystkich przypadkach, w ktérych ze wzgledéw medycznych
jest to wskazane.

Leczenie profilaktyczne to tylko jeden aspekt zapobiegania
krwawieniom. Bardzo wazne jest utrzymywanie zdrowych miesni
i stawéw przez regularng aktywno$¢ fizyczng oraz wlasciwy dobér
¢wiczen, ktére nie powodujg krwawien.

& Aby uzyskac wigcej informacji na ten temat, zobacz rozdzial 6: Rola
profilaktyki; Rozdzial 8: Powiklania hemofilii: Urazy staw6w i mig$ni,
oraz Rozdzial 12: Aktywnos$¢ fizyczna, ¢éwiczenia i sport.
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Desmopresyna (DDAVP)

Desmopresyna (DDAVP) to hormon syntetyczny, ktéry pomaga

w leczeniu wiekszosci os6b z tagodna postacig hemofilii A.

U kazdego chorego na tagodng hemotfilie A lekarz z o$rodka leczenia
hemofilii wykonuje najpierw test odpowiedzi na DDAVP, aby
sprawdzié, czy lek bedzie skuteczny. Mozliwo$¢ podania desmopresyny
zalezy poza tym od tego, jak powazne jest krwawienie. Jesli wylew jest
rozlegly, a zwlaszcza gdy zagraza zyciu, konieczne jest leczenie
koncentratem czynnika krzepniecia.

Desmopresyna zwieksza poziom czynnika VIII i czynnika

von Willebranda we krwi. Nie ma wplywu na poziom czynnika IX,
jest wiec skuteczna tylko w przypadku tagodnej postaci hemofilii A
oraz fagodnego typu choroby von Willebranda.

& Aby uzyskac wiecej informacji o desmopresynie, zobacz rozdzial 6:
Rola profilaktyki; Rozdzial 5: Terapia czynnikiem krzepnig¢cia oraz
Rozdzial 9: Lagodna i umiarkowana posta¢ hemofilii.

Metoda R-I-C-E

Krwawienie mozna spowolnié, stosujgc pierwszg pomoc, zwang
metodg R-I-C-E. Jest to skrét ztozony z pierwszych liter stow, ktére

w jezyku angielskim oznaczaja: odpoczynek (Rest), chtodzenie (Ice),
ucisk (Compression) i uniesienie konczyny (Elevation). Ta metoda
moze by¢ stosowana przy niewielkich krwawieniach do tkanek
miekkich lub mie$ni powierzchownych. Metode R-I-C-E stosuje sie tez
w przypadku krwawien do stawoéw i migéni, aby poméc

w zmniejszeniu bolu i obrzeku podczas przygotowywania koncentratu
czynnika krzepniecia do podania oraz w okresie powrotu do zdrowia.
Nalezy pamigtaé, ze ,ucisku” nie nalezy rozumie¢ zbyt dostownie.
Obandazowanie pomaga zmniejszy¢ opuchlizne, ale nie moze by¢ tak
silne, jak opaska uciskowa, ktéra zmniejsza przeptyw krwi. Chodzi
jedynie o przylozenie z zewnatrz réwnomiernego ci$nienia,
przeciwnego do ci$nienia wynaczynionej krwi.
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Dlatego bandaz powinien na calej powierzchni przylegaé z takg sama
silg, a krawedzie opatrunku z obu stron powinny siega¢ kilkanascie
centymetréw poza miejsce krwawienia.

Zespot z osrodka leczenia hemofilii nauczy Cig, kiedy stosowaé metode
R-I-C-E i jak stosowa¢d kazdy z jej elementéw. Jesli masz jakiekolwiek
watpliwosci, czy stosowaé¢ metode RICE (lub przez jak dlugi czas),
koniecznie zasiegnij rady fizjoterapeuty.

R (Rest): odpoczynek

Kiedy pojawia si¢ krwawienie, a takze podczas jego wchianiania,
dotknietej konczynie powinno pozwoli¢ sie na odpoczynek. Oznacza
to, ze jesli Twoje dziecko ma krwawienie do tokcia lub barku, powinno
oszczedzad reke, nie poruszad nig i nie uzywacé do podnoszenia ani
przenoszenia przedmiotow. Je$li ma krwawienie do stawu lub miesnia
w nodze, nie powinno mu sie zezwalaé¢ na chodzenie — dziecko musi
maksymalnie unikaé stawania na nogi. Nalezy oszczedzaé konczyne
do momentu calkowitego powrotu do sprawnosci i kondycji fizyczne;j
sprzed krwawienia.

4-/
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L, Woreczek = lodem
praynosi ulge.

Nie jest jednak tatwo
praytrzymywac
woreczek 2 lodem

na czole krzyczqcego
dwulatka.”
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| (Ice): chtodzenie

Pot6z 16d w miejscu, gdzie wystagpit uraz, aby zmniejszy¢ bdl i skurcze
mies$ni. Léd pomaga tez zmniejszy¢ opuchlizng i zaczerwienienie,
ktére sg cechami stanu zapalnego. Mozesz stosowaé woreczki z lodem,
pokruszony 16d w plastikowej torebce lub dostepne w aptekach gotowe
oklady chtodzace. Istnieje wiele réznych sposobéw wykorzystania
lodu, ale nie nalezy stosowac go przez zbyt dlugi czas.

Wazne kwestie, o ktérych nalezy pamigtac, stosujac lod:
® Nie uzywaj lodu w przypadku otwartych ran lub zadrapan;

® Nie uzywaj lodu, jesli krazenie krwi jest stabe lub dziecko
ma slabe czucie w miejscu urazu;

® Upewnij sie, ze Twoje dziecko dobrze zniesie 16d. Niektére mate
dzieci uwazaja, ze oktad z lodu jest bardziej nieprzyjemny
niz samo krwawienie;

® Nie zostawiaj lodu na skorze przez dtuzszy czas niz jest
to zalecane. Pozostawienie lodu zbyt dtugo (powyzej 15 minut)
moze spowodowaé oslabienie mie$ni oraz zwiekszenie
przeptywu krwi.

Istnieje wiele sposobéw stosowania lodu przy urazach, aby poméc
ztagodzi¢ bdl i zmniejszy¢ opuchlizne:

® Woreczki z lodem. Uzywaj woreczka z pokruszonym lodem
owinietego w wilgotny recznik. Owin recznik i 16d Scisle dookota
miejsca, gdzie wystapit uraz (duze kostki lodu trudno dopasowac
do ksztattu stawu) i pozostaw na 10 do 15 minut.

e Oklady chlodzace (opakowania z zelem chlodzacym). Owin
opakowanie cienkim wilgotnym recznikiem. Upewnij sig,
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ze oklad jest plastyczny i ut6z go tak, aby ksztattem dopasowat
sie do bolgcego miejsca. Nigdy nie ktadZ woreczka bezposrednio
na skore. Zostaw przez 10 do 15 minut.

® Kubeczki z lodem/ masaz lodem. Napelnij mate kubeczki
papierowe lub formy do lodéw woda i trzymaj w zamrazalniku.
Pocieraj lodem bezpos$rednio miejsce urazu, ptynnymi ruchami
w gore i w dél, lub ruchami okreznymi. Przygotuj dodatkowy
recznik, aby wyciera¢ wode, gdy 16d sie¢ topi. Lekko masuj przez
3 do 5 minut albo do momentu, az pojawi si¢ uczucie
odretwienia.

® Kapiel w lodzie. Dodaj kostki lodu do miski zimnej wody.
Konczyne, w ktorej nastapit uraz, wt6z do wody na 1-5 minut
(w zaleznosci od tego, jak to toleruje dziecko). Dziala to dobrze
w przypadku krwawienia do stawu skokowego, stopy,
nadgarstka lub re¢ki, jednak znoszenie dotkliwego uczucia zimna
moze by¢ bardzo trudne dla dziecka.

] (Immobilization): unieruchomienie

Litera I w skrécie R-I-C-E moze tez oznaczaé unieruchomienie

(ang. immobilization). Pomaga ono w zapewnieniu odpoczynku

i powstrzymuje przed uzywaniem konczyny dotknietej krwawieniem.
Moze by¢ to pomocne, kiedy zaré6wno poruszaniu sie, jak

i odpoczynkowi, towarzyszy silny bél. Dziecko jest zbyt mate,

aby zrozumieé, ze powinno ograniczy¢ poruszanie cze¢$cig ciala
dotknietg krwawieniem. Po przebytym krwawieniu nalezy pamietac
o podjeciu rehabilitacji, ktéra pomoze przywrocié ruchomosé

i sprawnos$¢ miesnia lub stawu.
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C (Compression): ucisk

Uciskaj obszar, w ktérym nastgpil uraz, aby ograniczy¢ doptyw krwi
do naczyn krwiono$nych i spowolni¢ krwawienie.

Pomaga to ograniczy¢ powstawanie obrzeku w okolicach urazu

i w innych czeéciach konczyny. Migsien lub staw dotkniety
krwawieniem mozna uciska¢ przy uzyciu bandaza elastycznego

lub elastycznej opaski uciskowe;j. Jesli staw lub miesien dotkniety
krwawieniem jest bardzo wrazliwy, we wczesnych etapach
krwawienia ucisk moze by¢ nieprzyjemny.

Ogolne wytyczne dotyczgce stosowania ucisku
w celu spowolnienia krwawienia:

® Zabandazuj na krzyz bolacy staw lub migsien,
zaczynajac ponizej, a konczac powyzej miejsca, gdzie nastgpito
krwawienie. Uwazaj, aby nie owing¢ konczyny zbyt mocno,
aby unikng¢ efektu ,opaski uciskowej” powodujacego odciecie
krazenia (niewystarczajgca ilos¢ krwi doptynie do pozostale;j
czesci konczyny).

e Uwaznie obserwuj, czy nie pojawia si¢ oziebienie, odretwienie
lub zmiany koloru skéry ponizej opatrunku i w dalszych
czesciach ciala, np. w palcach rak i nég. Jesli ktorykolwiek
z tych objawéw nastagpi, usun opatrunek i ponownie zat6z
bandaz, tym razem luznie;j.

Alternatywa jest stosowanie opasek elastycznych, ktére dla wielu

rodzicéw sg latwiejsze w uzytkowaniu, zwlaszcza w przypadku
matych dzieci.

4-10



Postepowanie
w przypadku
krwawien

E (Elevation): uniesienie koriczyny

Unies bolacg konczyne powyzej poziomu serca (np. podiéz poduszki).
Pomoze to obnizy¢ ci$nienie krwi i spowolni¢ krwawienie.
Uniesienie pomaga tez zmniejszy¢ ,wedrowanie” obrzeku wzdtuz
chorej konczyny.

Krwawienie do stawu lub mie$nia nigdy nie jest tagodne.
Powoduje ono bdl, opuchlizne i utrate ruchomosci. Jesli
krwawienie utrzymuje si¢, moze spowodowac powazne
uszkodzenia. Pierwsza pomoc metodg R-1-C-E (odpoczynek,
chlodzenie, ucisk, uniesienie) jest wazna, jednak absolutnie
niezbedne jest leczenie koncentratem czynnika. Aby zatrzymacd
krwawienie, czynnik powinien zostaé¢ podany najszybciej, jak to
tylko mozliwe. Czasem trudno ocenid, jak silne jest krwawienie

i czy istnieje konieczno$¢ podania koncentratu czynnika
krzepniecia. Nie traktuj natezenia boélu jako jedynego wyznacznika
momentu, kiedy mozna wréci¢ do regularnej aktywnosci fizyczne;.
Upewnij sig, ze chory catkowicie powrécit do zdrowia i kondycji
sprzed krwawienia.

Kiedy masz watpliwosci, lecz i podawaj czynnik.

Fizjoterapia i ¢wiczenia

Po poczatkowej fazie leczenia krwawienia do stawu lub migénia przy
zastosowaniu metody R-I-C-E oraz po leczeniu przy pomocy
uzupelniania niedoboru czynnika, powinno si¢ zastosowacé fizjoterapie
i ¢wiczenia. Jest to istotne dla przywrdécenia sily stawéw i migéni oraz
zakresu ruchéw. Fizjoterapeuta z oSrodka leczenia hemofilii bedzie

z Tobg wspolpracowal, aby ustali¢ odpowiedni program ¢wiczen dla
dziecka. Bedzie tez nadzorowat postepy dziecka i odpowiednio
dostosowywat program fizjoterapii. = Aby uzyskac wigcej informacyi

o fizjoterapii i cwiczeniach, zobacz rozdzial 12: Aktywnos$¢ fizyczna,
¢wiczenia i sport.
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dokladne zapiski
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czynnika

1 utrzymywac
regularny kontakt
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2 krwawieniami
Twojego dziecka i ich
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omawiac wszelkich
problemow
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B Czy wszystkie krwawienia wymagajg leczenia
czynnikiem?

W przypadku bardzo niewielkiego siniaka lub krwawienia
podskornego metoda R-I-C-E (odpoczynek + chtodzenie + ucisk

+ uniesienie konczyny) moze by¢ wystarczajaca. Takie krwawienia
moga nie wymagac leczenia czynnikiem krzepniecia.

Kazde krwawienie do stawu i duzy wylew do tkanki migkkiej,
zwlaszcza do migsnia, muszg by¢ leczone czynnikiem krzepniecia.
Rozlegle krwawienie do tkanki migkkiej lub mi¢$nia powoduje bdl,
ogranicza ruchomo$¢ i funkcjonowanie pobliskich stawéw. Glebokie
krwawienie domig$éniowe moze nie by¢ na poczatku widoczne,
poniewaz zazwyczaj nie od razu dostrzega sie siniaki czy obrzek,
ale jesli utrzymujg sie, moga spowodowac uszkodzenia nerwéw

i naczyn krwiono$nych. Nalezy zwracaé uwage na takie sygnaty,
jak bél i utrata ruchomosci.

Krwawienia do stawéw i mieéni muszg by¢ jak najszybciej leczone
przy pomocy czynnika. Zesp6t opieki wyjasni Ci, jak rozpoznawaé
takie krwawienie. Uraz glowy lub narzadéw wewnetrznych moze by¢
bardzo powazny i wymaga natychmiastowego leczenia. Krwawienie
po urazie w okolicy karku, gardta lub klatki piersiowej moze
spowodowac nagle zmniejszenie $wiatta drég oddechowych.

Szybkie dzialanie ma w takich sytuacjach decydujace znaczenie
zapobiegawcze. Jesli to mozliwe, podaj czynnik i zabierz dziecko
niezwlocznie do szpitala.

B Czy wszystkie krwawienia mozna leczy¢ w domu?

Gdy tylko nauczysz sie podawaé czynnik krzepniecia, bedziesz w stanie
wyleczy¢ w domu wigkszos¢ krwawien do stawdéw, migsni oraz
krwawien z nosa i jamy ustnej. Pamietaj, ze jesli nawet program
zastrzykéw domowych dziecka bedzie pod Twoim nadzorem, to
czlonkowie osrodka leczenia hemofilii nadal stanowig istotng cze$¢ jego
zespotu opieki. Nalezy na biezaco informowac zesp6t o kazdym
powazniejszym krwawieniu tak, aby pomogli Ci zdecydowad, czy zabraé
dziecko do o$rodka lub do najblizszego szpitala, aby zbadat je lekarz.
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Jesli wizyta w szpitalu nie jest konieczna, zesp6t opieki udzieli rady,
jak stosowac metode R-I-C-E i/ lub czynnik, aby zatrzymaé¢
krwawienie.

Fizjoterapeuta moze doradzi¢ Ci, jak poméc Twojemu dziecku
stopniowo odzyskiwac site i sprawnos¢ stawéw i miesni. Urazy glowy,
karku, klatki piersiowej lub brzucha mogg by¢ bardzo powazne.

W przypadkach takich krwawien nalezy jak najszybciej podaé czynnik
i zabraé¢ dziecko do najblizszego szpitala. Po przyjezdzie do szpitala
skontaktuj sie z osrodkiem leczenia hemofilii.

SINIAKI
B Jak nalezy leczy¢ siniaki?

Siniak to krwawienie do tkanek polozonych pod skérg, bez przerwania
cigglosci skéry. Skutkiem ,zamkniecia” krwi w matej przestrzeni jest
bdl, obrzek i zaczerwienienie. Terminem medycznym, ktérym okresla
sie siniak, jest ,krwiak”. Leczenie zalezy od licznych czynnikéw, takich
jak miejsce i rozmiar siniaka, oraz od tego, jak duzy dyskomfort lub
bdl powoduje. Mimo, ze siniaki mogg wygladac bardzo niepokojaco,
nie zawsze wymagajg leczenia przy uzyciu czynnika.

Léd i ucisk czasem wystarczajg, aby zredukowac¢ opuchlizne lub bél
mniejszego sinca. Lekarz moze zaproponowac leczenie czynnikiem
krzepniecia, jesli siniak jest bardzo bolesny (np. w okolicy posladka),
powieksza sie, ogranicza ruchomo$é pobliskich stawéw, znajduje sie
w poblizu istotnego miejsca (np. oczu, gardla, tetnicy lub nerwu, itp.).

Czasem, kiedy siniak zaczyna sie goi¢, mozna wyczu¢ mate
wybrzuszenie lub ,wezetek” tuz pod skéra. Jest to normalne i minie,
kiedy nagromadzona pod skéra krew zostanie ponownie wchlonieta.
Calkowite wygojenie duzych siniakéw moze trwac kilka tygodni.
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B Jaka jest najczestsza przyczyna krwawien w jamie
ustnej?

U dziecka z hemofilig krwawienie w jamie ustnej moze wystapié, gdy:
® przypadkiem ugryzie sie w jezyk;
® przygryzie dzigsto od wewnetrznej strony policzka;

® krwawi na skutek wypadania mlecznych zebéw
lub po usunieciu zeba;

® zrani sie, np. wkladajac do ust ostry przedmiot,
jak dtugopis lub otéwek.
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B Czy krwawienia z ran w jamie ustnej sg obfite?

Krwawienia w jamie ustnej mogg sprawiaé problemy, za$ krew
zmieszana ze $ling sprawia czasem, ze wygladajg na znacznie
powazniejsze niz sg w rzeczywistosci. Glebokie rany w jamie ustnej
moga krwawié przez dtuzszy czas. W niektérych przypadkach
krwawienie moze ustaé, po czym rozpocza¢ sie¢ na nowo po kilku
godzinach, a nawet dniach. Dzieje si¢ to z kilku powodow.

Po pierwsze: wilgo¢ w jamie ustnej utrudnia formowanie sie

i utrzymanie w miejscu skrzepu. Po drugie: §lina moze rozpuscié

i wypluka¢ ochronny skrzep. Po trzecie zas: ruchy jezyka

lub energiczne zucie mogag wyrwac skrzep.

Czasem krwawienie w jamie ustnej moze wydawac sie mniej powazne
niz jest w rzeczywistos$ci, gdy chory potyka duzg ilo§¢ krwi. Oznakami
powaznego krwawienia sg m.in.:

® bladosé,

® apatia (zmeczenie, brak energii),

e mdlosci,

® drazliwos¢ zotadka,

® utrata apetytu,

® wymiotowanie krwiag,

® ciemne stolce.
Za kazdym razem, gdy krwawienie w jamie ustnej utrzymuje sie,

nalezy przeprowadzi¢ szczegbétowe badania w centrum leczenia
hemofilii.
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B Jak nalezy leczy¢ krwawienie w jamie ustnej?

Przy krwawieniu w jamie ustnej zalecany jest nastepujacy plan
leczenia:

® zastosuj mocny ucisk w miejscu krwawienia;
® uzyj lodu, aby spowolni¢ krwawienie i przynies¢ ulge w bolu.

Jesli po 20 minutach uciskania i oktadania lodem krwawienie nie
ustalo, podaj czynnik. Podawaj dziecku tylko ptynne i chlodne
pokarmy (jogurt, kisiel, budyn itp.). Do momentu zagojenia si¢ rany
dziecko nie powinno jes¢ produktéw chrupigcych oraz wymagajacych
zucia. Unikaj podawania mu goragcych napojow i pokarméw

przez kilka dni do tygodnia, az rana si¢ zagoi.

Mate dzieci powinny pi¢ z kubka zamiast z butelki i — o ile to mozliwe
- nie uzywac¢ smoczka. Starsze dzieci powinny pi¢ przez stomke
do momentu, az rana si¢ zagoi.

Lekarz moze zapisa¢ kwas traneksamowy (Exacyl) — w postaci
tabletek lub ptynu. Uwaga: kwas traneksamowy nie powinien by¢
podawany, jesli u dziecka wystepuje krwiomocz (pojawia sie krew
w moczu), dlatego przed podaniem leku powinno sie¢

wykona¢ badanie moczu.

Jesli krwawienie wydaje si¢ powazne lub nie zatrzymuje sie
po leczeniu, udajcie sie do o$rodka leczenia lub do pediatry.

Powazne rany warg lub dzigsel mogg wymaga¢ leczenia czynnikiem
krzepniecia — w przeciwnym razie krew moze czasem sgczyc¢ sie przez
kilka dni. Utrzymujace sie krwawienie czasem powoduje powazng
anemie (liczba czerwonych krwinek bedzie ponizej normy).
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B Czy mozna w jakikolwiek sposéb zapobiec
krwawieniom w jamie ustnej?

Nigdy nie pozwalaj dziecku biega¢ z twardym przedmiotem w ustach
i zawsze nalegaj, by jadto na siedzgco.

Bardzo wazna jest dobra opieka dentystyczna, aby utrzymaé zdrowe
dzigsla oraz zapobiec krwawieniom z dzigsel i ich chorobom.
Regularne mycie zebéw i stosowanie nici dentystycznej nalezy
rozpoczal juz we wczesnym dziecinstwie.

& Aby uzyskac wigcej informacji o profilaktyce, zobacz rozdzial 11:
Jak chroni¢ zdrowie.
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»Pewnego ranka
podesztam,

aby podniesc synka
2 kolyski. Nie spat

1 wyglgdat dobrze.
Gady tylko go
podniostam, zaczqlt
plakac tak, jakby
odczuwat bol.
Sciggnetam jego
pizamke, ale nie
zauwazylam nic
powaznego.

Synek jednak plakat,
wiec pojechatam

do osrodka. Tam
zespol opieki pokazal
mi, jak okreslic
miejsce, w ktorym

wystgpito krwawienie.

Byt to miesien uda.
Po tym wydarzeniu
nauczylam sie
okreslac, ze nastgpiilo
krwawienie
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KRWAWIENIA DO MIESNI
B Co powoduje krwawienie do migsni?

Migsien to tkanka zbudowana z widkien, ktore potrafig si¢ kurczyd,
umozliwiajac podnoszenie, wstawanie i siadanie oraz chodzenie.
Krwawienie w mig$niu moze nastgpié, gdy jest on nadmiernie
obcigzany, rozciagniety lub na skutek uderzenia. Konsekwencjg urazu
jest rozerwanie wiékien mie$niowych i krwawienie.

B Skad bede wiedzie¢, ze u dziecka nastgpito krwawienie
w migsniu?

Niektére krwawienia do mieéni sa trudne do wykrycia. Krew moze
powoli sgczy¢ sie pomiedzy warstwami mie$nia i powodowaé obrzek
dopiero po pewnym czasie. Czasem mylnie rozpoznaje si¢ wowczas
naciggniecie mi¢$nia. Gdy jednak krwawienie utrzymuje sig, stanie si¢
bardzo bolesne i moze nastgpié¢ przykurcz lub ostabienie miesni.
Ruchy koniczyny lub stawu w poblizu miejsca krwawienia
domie$niowego stang sie ograniczone, poniewaz napinanie

i rozluZnianie mi¢$nia bedzie bolesne.

Oznaki krwawienia domig¢$niowego:

® Dziecko utrzymuje jedng cze$¢ ciala w dziwnej pozycji,
niechetnie porusza bolesng czes$cig ciala;

® Narzeka na bdl lub uczucie mrowienia w miejscu, gdzie nastapit uraz;

® Miejsce, w ktérym nastgpit uraz, jest cieple, spuchniete i/ lub
twarde przy dotyku.

Krwawieniu wewnetrznemu do mi¢énia rzadko towarzyszy

zasinienie. Jesli zauwazysz ktoragkolwiek z powyzszych oznak,
NATYCHMIAST podaj czynnik.
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B Jakie sg etapy leczenia krwawienia do migsni?

Krwawienie do mie$nia wymaga leczenia, jesli towarzyszy mu bdl,
ktory ogranicza mozliwos¢ poruszania. Po rozpoznaniu krwawienia
do migsnia nalezy jak najszybciej podja¢ nastepujace kroki:

® Leczenie substytucyjne (uzupelnianie niedoboru czynnika);

® Odpoczynek. Nie pozwalaj dziecku za duzo chodzié¢ (w przypadku
krwawienia w nodze) lub ogranicz jego ruchy ramion
(przy krwawieniu w ramieniu). Moze by¢ potrzebne pozostanie
na jaki$ czas w 16zku, jesli krwawienie jest powazne;

e Ucisk. Scisle owin zraniony migsien, uzywajac bandaza
elastycznego lub zal6z elastyczng opaske, co pomoze kontrolowac
obrzek i bdl oraz przyspieszy powrdt migsnia do sprawnosci.

W niektérych przypadkach stosuje si¢ wktadke piankowa,
aby zwigkszy¢ ucisk;

® Uniesienie koficzyny. Trzymaj ramie lub noge uniesione
na poduszce, aby zmniejszy¢ opuchlizne.

® Chlodzenie. Przyl6z 16d w miejscu, gdzie znajduje si¢ migsien,
aby na chwile zmniejszy¢ bél i zredukowaé skurcz mieénia.

Moze by¢ konieczne podawanie czynnika krzepnigcia codziennie
przez kilka dni lub dluzej, w zaleznosci od krwawienia. Post¢puj
zgodnie z poleceniami os6b z osrodka leczenia hemofilii.

Wszystko

o hemofilii

Poradnik
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Fizjoterapia

W trakcie gojenia si¢ krwawienia do mig$nia moze utworzyc¢ si¢
tkanka bliznowata. Po duzym krwawieniu wewnetrznym miesien
moze takze ulec oslabieniu. Istnieje ryzyko wystgpienia ponownego
urazu lub krwawienia, jesli dana osoba zbyt szybko powréci

do swoich normalnych zajeé.

Fizjoterapeuta pokaze dziecku ¢wiczenia stopniowo rozciggajace
i wzmacniajgce migénie oraz powie, kiedy mozna wréci¢
do rutynowych zajec.

B Czy krwawienia do migs$ni sg powazne?

Tak, mogg by¢ powazne. Jesli migsien, w ktéorym nastagpito
krwawienie, nie zostanie rozciggniety do swojej poprzedniej dtugosci,
moze to wplynaé na sgsiadujace stawy. Istnieje wtedy wigksze ryzyko
krwawienia zaréwno do mig¢s$nia, jak i do pobliskiego stawu.

Krwawienie do mie$nia moze réwniez spowodowacd uszkodzenie
waznych nerwéw i naczyn krwionos$nych. Dzieje sie tak, gdy nastepuje
krwawienie w lozy mi¢s$nia, glebokie krwawienie w mi¢sniu,

w zamknietej przestrzeni. Duze krwawienia tego rodzaju moga
uciskaé nerwy i naczynia krwionosne oraz odcig¢ doptyw krwi

do miesnia. Jesli taki ucisk trwa przez dtugi czas, moze nastapic
trwate uszkodzenie.

Krwawienia w lozy mie$nia mogg wystgpi¢ m.in. w:
® miesniach przedramienia — krwawienie do gltebokich miesni
przedramienia moze spowodowa¢ ucisk nerwéw i naczyn

krwionosnych biegnacych do dtoni;

® mi¢$niu lydki — krwawienie do mies$nia tydki, za kolanem
i ponizej, mogg mie¢ wplyw na nerwy biegnace do kostki.
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Czasem chory na hemofili¢ nie jest w stanie wykonywac petnych
krokéw na tej nodze, w ktérej nastgpito krwawienie, i chodzi
na palcach, zeby unikngé bolesnego rozciggania mie$nia;

® mig¢$niu biodrowo-ledZwiowym. To duzy mie¢sien w obrebie
miednicy i w poblizu stawu biodrowego. Typowe oznaki
krwawienia do tego mieénia to niezdolno$¢ do petnego
rozprostowania biodra lub stania na wyprostowanej nodze
i z prostymi plecami. Krwawienie do mi¢s$nia biodrowo-
-ledZwiowego jest powazne i moze uszkodzi¢ duze nerwy, ktore
kontrolujg mig¢s$nie znajdujace si¢ w przedniej czesci uda.

Migsien
biodrowo-
-ledzwiowy

Nerw
udowy

Nerw udowy biegnie wzdtuz mig$nia
biodrowo-ledzwiowego i moze tatwo
dojs¢é do jego ucisniecia, kiedy wtdkna
migsniowe puchng od nadmiaru krwi.

Nalezy natychmiast zastosowacé leczenie substytucyjne (uzupelnianie
niedoboru czynnika). Jesli dziecko czuje odretwienie wzdluz uda

i/ lub ma problem z wyprostowaniem kolana, moze to by¢ oznaka
ucisku na nerw. Jak najszybciej skontaktuj si¢ z o$rodkiem leczenia
hemofilii, aby uzyskac instrukcje dotyczace potrzebnego leczenia.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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»INalezy pamietac, ze
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dowiedziec sig,

Jak stopniowo
odzyskac site

1 sprawnosc stawu
c3y migsnia,

oraz kiedy powrot

do normalnych zajec
Jest bezpieczny
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Dzieci z krwawieniem do mie$nia biodrowo-ledZwiowego sg czasem
przyjmowane na leczenie w szpitalu. Badanie usg moze poméc
okresli¢ poczatkowy rozmiar i miejsce wystgpienia krwawienia
oraz tempo jego wchtaniania.

Odzyskiwanie sprawnosci przez ten migsien po krwawieniu moze
zaja¢ duzo czasu. Na poczatku konieczne jest pozostanie w 16zku.

Fizjoterapeuta podpowie Ci, jak ochroni¢ uszkodzony miesien
biodrowo-ledZwiowy w poczatkowym okresie po krwawieniu
i zasugeruje stopniowe wprowadzanie odpowiednich ¢wiczen
umozliwiajacych powrét mies$nia do pelnej sprawnosci.

Jesli dziecko odczuwa odretwienie, bél lub mrowienie, ma uczucie
Jgietek” dookola zranionego mie$nia lub w palcach dloni i stép,
moze by¢ to oznaka ucisku na nerw lub naczynie krwionos$ne.
Skontaktuj si¢ wéwczas z osrodkiem leczenia hemofilii.

B W jaki spos6b mozna zapobiega¢ krwawieniom
do migs$ni?

Warto chronié¢ migénie przed urazami bezposrednimi, ktére moga
powstaé przy uprawianiu niektérych rodzajéw sportu, przez
stosowanie wlasciwych ochraniaczy. Moga to by¢ np. szorty

lub spodnie z ochraniaczami do jazdy na nartach i na tyzwach,
ochraniacze na klatke piersiowg do gry w siatkéwke oraz ochraniacze
na kolana do gry w pitke nozng. Czasem krwawienia do mi¢$ni moga
pojawic¢ sie, kiedy dziecko zaczyna uprawiaé¢ nowag, trudng dyscypline
sportu, lub robi¢ skomplikowane ¢wiczenia — bez wczes$niejszego
przygotowania, majgcego na celu wzmocnienie i wytrenowanie ciata
i migs$ni. Odpowiednie rozcigganie i rozgrzewka przed aktywno$cig
sportowg sg bardzo wazne. Mimo wszystkich $rodkéw
zapobiegawczych niemozliwe jest unikniecie wszystkich krwawien

do mieséni. Réwnie wazne jest wiec upewnienie sie przed powrotem
do normalnych zajeé, ze krwawienie do mie$nia zostato catkowicie
wchloniete. Jesli miesien nie odzyskal pelnej sily i elastycznosci,
krwawienie moze nawrécié. Fizjoterapeuta doradzi, kiedy mozna
wroci¢ do wezesniejszej aktywnoSci.
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KRWAWIENIA DO STAWOW

B Co powoduje krwawienie do stawu?

Staw to miejsce, gdzie spotykajg si¢ dwie kosci. Stawy umozliwiajg
takie ruchy, jak schylanie sie, obracanie i kotysanie ciala do przodu

i w tyl. Koncéwke kazdej kosci ochrania chrzagstka, za$ kosci i mies$nie
sg utrzymywane razem przy pomocy tkanek, zwanych $ciegnami

i wiezadtami.

Przestrzen stawu jest otoczona cienkg warstwg tkanki (btong), ktéra
tworzy ,rekaw” wokoét jamy stawowej — cato$¢ nosi nazwe torebki
stawowej. Torebke te wysciela specjalna warstwa komérek, zwana
mazidéwkg lub btong maziowa, wytwarzajgca niewielkie ilo$ci plynu

ulatwiajgcego poruszanie sie
kos$ci. Blona ta posiada sieé
niewielkich naczyn krwiono$nych
zaopatrujacych staw w skladniki
odzywcze i tlen.

Maziéwka moze ulec uszkodzeniu
na skutek nieprawidlowego ruchu
stawu. Gdy mazidéwka peka, krew
z naczyn krwiono$nych wycieka

i zaczyna wypelnia¢ staw.

U osoby z prawidtowym
procesem krzepniecia
krwawienie ustaje i taka osoba
nie jest nawet §wiadoma, ze je
miala. U osoby z hemofilig
samoistne ustanie krwawienia
wymaga duzo czasu, poniewaz
krew nie zawiera wystarczajgcej
ilosci czynnika krzepniecia.
Podczas krwawienia staw
zaczyna puchnacd.
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do stawu, ktorego
doswiadczylismy,
bylo dla nas
traumatyczne.
Czulismy sie,
Jakbysmy to my je
mieli. Bylo to bardzo
bolesne. Zmienito to
nasze pojecie o tym,
czym jest hemofilia.”

Migsien

—— Chrzastka
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»Oglgdamy syna
podczas kgpiels,
sprawdzajqc, czy nie
ma siniakow
10brzeku, a takze
upewniamy sie,

2e moze w petni
poruszac stawami.
Fizjoterapeuta
pokazal nam, jak to
robic. Duzo tatwiej
zaczqc leczyc cos,

co dopiero sie
zaczyna, mg
gdybysmy musieli
radzic sobie

2 powazniejszym
krwawieniem 1 bolem
w srodku nocy.”
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dla
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B Dlaczego krwawienia do niektérych stawow sg czestsze
niz do innych?

Takie stawy, jak kolanowy, skokowy i fokciowy (w przeciwienistwie do
biodra i ramienia), zginajg si¢ i prostujg tylko w dwoéch kierunkach

i nie moga fatwo skrecac sie lub zgina¢ na boki. Nie sg one réwniez
tak dobrze chronione przez miesnie, jak niektére inne stawy. Z tych
powodéw sg bardziej narazone na przecigzenie, dlatego urazy

i krwawienia do nich sg czestsze. Krwawienia do stawéw skokowych,
kolan i tokci pojawiajg sie zazwyczaj, gdy dziecko zaczyna by¢ bardziej
aktywne fizycznie. W innych stawach, np. nadgarstkach czy palcach
dloni i stop, takze moga wystgpi¢ krwawienia, ale sg rzadsze.

Staw biodrowy i barkowy majg ksztaltt przypominajacy ,kule”

i ,miseczke”. Mogg poruszac sie w wielu kierunkach i sg chronione
przez silne miesnie. Krwawienia do tych stawéw zdarzaja sie, ale nie
sg zbyt czeste. Trzeba pamigtad, ze krwawienie do stawu biodrowego
moze by¢ powazne. Moze ono spowodowac ucisk tetnicy, ktéra
dostarcza krew do glowy kosci udowej (,kuli” w kosci uda, ktéra jest
umieszczona w ,miseczce”). Jesli zachodzi podejrzenie krwawienia w
okolicach uda (objawy to bdl, ograniczona ruchomo$¢ biodra i
trudnosci z przenoszeniem ciezaru ciata na noge, ktérej dotyczy
krwawienie), skontaktuj sie ze swoim oSrodkiem leczenia hemofilii.
Dziecko powinno by¢ zbadane przez lekarza.

B Skad wiadomo, ze dziecko ma krwawienie do stawu?
Fizjoterapeuta z o$rodka leczenia hemofilii pomoze Ci zrozumie¢,

w jaki sposéb poruszajg sie rézne stawy, dzieki czemu bedziesz

w stanie rozpoznad, kiedy wystapi problem. Kiedy dziecko jest jeszcze
niemowleciem i nie jest w stanie powiedzie¢ Ci, co jest nie tak,

musisz zwréci¢ uwage na jego zachowanie.

W momencie pojawienia si¢ krwawienia, dziecko:

® jest marudne z powodu dyskomfortu czy bélu;
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® nie porusza reka albo nogg w normalny sposéb;

® nagle ptacze, kiedy zmieniasz mu ubranie, podnosisz je lub kiedy
prébujesz poruszy¢ bolacg konczyna.

Na poczatku mozesz nie wiedzieé, gdzie tkwi problem.

Zbadaj doktadnie dziecko. Rozbierz je i zobacz, czy sg jakiekolwiek
Slady krwawienia. Nalezy pamietaé, ze siniaki nie sg wyznacznikiem
tego, czy nastgpito krwawienie do stawu albo mies$nia.

Roéwnie wazne jest sprawdzenie, czy stawy wygladajg i poruszajg sie
normalnie. Mozesz wyczud, ze staw jest cieply.

Jest to jeden z wezesnych sygnaléw krwawienia.

Jesli krwawienie przediuza sie, staw moze by¢ opuchniety.

Gdy tylko Twoje dziecko zacznie si¢ przemieszczad,
mozesz zauwazyc, ze:

® nie porusza si¢ tak, jak zazwyczaj;
® nie raczkuje sprawnie;
® utyka podczas chodzenia lub biegania;

® unika uzywania jednej koniczyny lub uzywa np. lewej konczny
w sytuacjach, gdy zazwyczaj uzywa prawe;j.

Obejrzyj je doktadnie i zwr6¢ uwage na ciepte i spuchniete miejsca.
Ocen stan jego stawéw, poréwnujgc rozmiar, ksztalt i ruchomosé
po obu stronach ciata. W miare, jak dziecko ro$nie i nabywa
dos$wiadczenia, moze opisywac ,dziwne” uczucie w stawie lub czué
,napiecie” w momencie, gdy rozpoczyna si¢ krwawienie. Mozesz nie
by¢ w stanie zobaczy¢, ze co$ ztego si¢ dzieje i czué pokuse, aby
,poczekac i zobaczy¢”. Pamietaj jednak:

Kiedy masz watpliwosci, lecz i podawaj czynnik.
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»Wieczorem,
przed pojsciem spac,
zakladam pizame,
myje zeby 1 zawsze
wracam uwage,
czy wszystko jest

w porzqdku.
Jesh potrzebuje
leczenia, mowie

o tym mamie.”

MIKOL.AJ:
wZatozmy,

ze krwawienie
zaczyna sie w tej
chwili, mowie o tym
mamie i natychmiast
dostaje czynnik. ..
Nie potrzebowatbym
wiedy gipsu?”

FIZJOTERAPEUTA:
»[Nie. Staw nie miatby
czasu, aby spuchngcé
1 bolec, poniewaz
krwawienie
zakoriczyloby sie
natychmiast.”

MIKOT.AJ:
1 nie musiatbym juz
wracac tu jutro?”

FIZJOTERAPEUTA:
»INie. Im szybciej

powiesz komus

0 krwawieniu

1 dostaniesz czynnik,
tym latwiejsze jest
to dla wszystkich.”
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Poradnik
dla
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Jesli krwawienie zostanie zatrzymane na wczesnym etapie,
moze wymagaé mniejszej liczby podan czynnika, a czas powrotu
do sprawnosci bedzie krétszy. Op6znienie w podaniu czynnika
pozwala na wplyniecie wigkszej ilosci krwi do stawu i oznacza
wydtuzenie czasu powrotu do sprawnosci — ryzyko trwalego
uszkodzenia stawu wzrosnie. & Aby uzyskac wiecej informacyi

o uszkodzeniach stawow, zobacz rozdzial 8: Powiklania hemofilii.

Czasem dziecko bedzie probowato ukry¢ fakt, ze ma krwawienie.
Moze nie chcieé przerywac zabawy albo bad sie, ze ominie je wazne
wydarzenie, na ktére czekato. Moze wyjatkowo nie lubié, kiedy si¢ je
,dziabie” iglg. Moze réwniez ukrywaé krwawienie, gdy powstato
wskutek robienia czego$, co zakazano mu robié.

W tych przypadkach mozesz zauwazy¢ zmiany w jego zachowaniu lub
sposobie poruszania si¢, np. unika chodzenia w Twojej obecnosci,
zebys$ nie zauwazyl/ -a, ze utyka. Musisz wzigé sprawy w swoje rece.
Wez je na bok i doktadnie obejrzyj. Upewnij sie, ze otrzyma czynnik,
jesli bedzie taka potrzeba. Musi zrozumie(é, ze leczenie to nie kara, ale
sposéb na poprawe jego samopoczucia i szybszy powrét do zdrowia.

B Co nalezy zrobi¢, aby leczy¢ krwawienie do stawu?

Gdy tylko rozpoznasz, ze wystapilo krwawienie do stawu, nalezy jak
najszybciej podjaé nastepujace kroki:

® Leczenie substytucyjne (podanie czynnika). Najwazniejszg
metodg leczenia jest natychmiastowe podanie czynnika
krzepniecia. Lekarz z osrodka leczenia hemofilii powie, jakg ilos¢
nalezy podaé. Bedzie to zalezato od typu i postaci hemofilii
u dziecka, jego wagi i rodzaju krwawienia.

Niektére krwawienia wymagajg wiekszej dawki koncentratu czynnika
niz inne. Na przyktad dziecko z hemofilig A, z malym krwawieniem
do stawu, potrzebuje dawki czynnika, ktéra podniesie u niego poziom
czynnika VIII do 20-30% normy.
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Powazne krwawienie do stawu wymaga jednak wigkszej dawki,
zwigkszajacej poziom czynnika do 50% normy. & Aby uzyskac wigcej
informacji o uszkodzeniach stawéw, zobacz rozdzial 8: Powiklania
hemofilii.

® Metoda RICE. Pozwdl stawowi odpoczywad, stosuj 16d, uzywaj
bandaza elastycznego lub opaski elastycznej i unie$ konczyne.
Jesli uraz jest bolesny i ogranicza ruchy, mozna braé¢ pod uwage
konieczno$¢ unieruchomienia stawu. Fizjoterapeuta doradzi,
czy jest to konieczne.

¢ Fizjoterapia. Po ustaniu krwawienia fizjoterapia i ostrozne
¢wiczenia sg bardzo wazne. Pomoze to Twojemu dziecku
stopniowo odzyskiwaé pelng ruchomo$é stawoéw, site miesni
i prawidlowe reakcje (odruchy) miesni, co jest wazne
dla utrzymywania ré6wnowagi. Fizjoterapeuta z o$rodka leczenia
hemofilii podpowie, co nalezy zrobi¢, aby poméc w pelnym
powrocie stawu do sprawnosci.

Wazne, aby po krwawieniu do stawu nie zwigksza¢ aktywnosci
fizycznej dziecka ani nie pozwala¢ mu zbyt szybko wracacd
do pelnej aktywnosci.

Jesli bél lub obrzek stawu utrzymuje sie (zapalenie blony maziowe;j
po krwawieniu) — nawet jesli obrzek jest bezbolesny lub wydaje si¢
malo istotny — stres i wysilek mogg wywotlaé nawrét krwawienia

i spowodowad, ze staw dotkniety nim stanie si¢ tzw. ,stawem
docelowym” (z ang. target joint, staw wyjatkowo podatny

na krwawienie) i ulegnie uszkodzeniu.

Fizjoterapeuta podpowie Ci, kiedy dziecko moze wréci¢ do normalnej
aktywno$ci fizycznej. & Aby uzyskac wigcej informacji

o przewlektym zapaleniu blony maziowej, zobacz rozdzial 8: Powiklania
zwigzane z hemofilia.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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sWo0jq

Co oznaczajg litery
R-I-C-E w leczeniu

krwawien?

(Pomoc w odpowiedzi
na pytania

- patrz na strony 4—11
tego rozdziatu.)
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dla
rodziny

B Jak duzo czynnika potrzeba i przez jak dtugi czas
powinien by¢ podawany?

Nieodpowiednie leczenie czynnikiem krzepniecia (niewystarczajgca
ilos¢ i/ lub za malo podan czynnika) moze prowadzi¢ do nawrotéw
krwawien do tego samego stawu. Z tego powodu czynnik powinien by¢
stosowany do momentu, az zniknie bdl, a obrzek catkowicie ustgpi

i przywrécona zostanie pelna ruchomosé.

B W jaki spos6b mozna zapobiec krwawieniom
do stawow?

Catkowite unikniecie wszystkich krwawien do stawéw moze nie by¢
mozliwe. Istnieje jednak wiele krokéw, ktére mozna podjaé,

by zmniejszy¢ czestosé krwawien do stawdéw i aby nie byly one tak
powazne. Wiele osrodkéw leczenia hemofilii zaleca stosowanie
leczenia zapobiegawczego (profilaktyki), by u danej osoby czynnik byt
zawsze obecny we krwi i moéglt od razu zadziataé, gdy przytrafi sie
uraz. & Aby uzyskac wigcej informacji o zapobieganiu krwawieniom,
zobacz rozdzial 6: Rola profilaktyki; Rozdzial 11: Jak chronié¢ zdrowie
i Rozdzial 12: Aktywnos¢ fizyczna, éwiczenia i sport.

Wazne sg regularne konsultacje z fizjoterapeutg z o$rodka leczenia
hemofilii, dotyczace rodzajéw aktywnosci fizycznej i dyscyplin sportu
zalecanych dla dziecka w réznych okresach jego zycia.

Chorym na hemofilie¢ odradza sie uprawianie niektérych sportéw,
ktore wigzg sie z wiekszym ryzykiem urazu i krwawienia.

Silne migénie, odpowiednie obuwie oraz ochraniacze na fokcie

i kolana takze pomagajg chroni¢ stawy przed urazami.

Popros$ fizjoterapeute o rade odnosnie sposobéw zapobiegania
krwawieniom do stawéw.
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KRWAWIENIA ZAGRAZAJACE ZYCIU

Krwawienia w okolicy glowy, karku, klatki piersiowej lub brzucha
mogg zagrazac¢ zyciu. Pamigtaj! Czasem mozesz nie zobaczy¢

albo nie rozpoznaé, ze dziecko doznalo urazu, zwlaszcza, jesli jest

to krwawienie wewnetrzne. Zwré¢ uwage na takie sygnaty, jak bdl,
nudnosci lub trudnosci z oddychaniem. Jesli zauwazysz ktorekolwiek
z nich, natychmiast zabierz dziecko do szpitala.

URAZY GLOWY

B Co powinno sie wiedzie¢ o urazach gtowy?

Wszystkie urazy glowy nalezy traktowaé powaznie z powodu ryzyka
krwawienia do mézgu. Mézg to centrum kontrolne wszystkich funkcji
zyciowych. Krwawienie do mézgu jest bardzo powazne.

Mozg
Jezyk
ey Gardto
Ptuca
Serce
. Sledzi
Zoladek Sledziona
Jelita
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B Jak nalezy leczy¢ uderzenia w gtowe?

Drobne uderzenia w glowe moga wywotaé niepokéj, poniewaz trudno
okresli¢, czy nalezy podawaé dziecku czynnik. Uderzenia w glowe sg
szczegOlnie czesto spotykane u malych dzieci na etapie nauki
chodzenia (wiek 1-2 lata), poniewaz dopiero zaczynajg
chodzi¢ i biegaé, przez co nie utrzymujg si¢ stabilnie
na nogach. Dzieci w tym wieku czesto uderzajg sie

o drzwi, $ciany i meble. Wielokrotnie dziecko nie
przejmuje sie urazem — nawet nie ptacze — i czesto nie
wida¢ siniaka ani rozciecia.

Podanie czynnika moze nie by¢ konieczne do leczenia
drobnych uderzen w glowe, jesli u dziecka nie wystepujg
objawy powaznego urazu glowy (opisane na nastepnej
stronie). Jesli nie masz pewno$ci, porozmawiaj z lekarzem

z o$rodka leczenia hemotfilii.

B Jak nalezy leczy¢ drobne urazy gtowy?

Drobne urazy glowy sg znacznie czestsze niz te powazniejsze.
Wskutek niewielkiego urazu glowy dziecko moze mie¢ siniaki
lub niewielkie rozciecie skéry w miejscu urazu, ale nie wystepujag
u niego zadne objawy wymienione na nastgpnej stronie.

Dzieci z drobnymi urazami glowy powinny otrzymac¢ przynajmniej
jedno podanie czynnika krzepniecia. Nalezy uwaznie je obserwowad,
zwracajagc uwage na to, czy nie pojawiajg sie objawy powaznego
urazu. Dziecko z niewielkim urazem glowy nie musi by¢ przyjmowane
do szpitala ani nie sg konieczne specjalne badania.
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B Jak rozpoznac czy uraz gtowy jest powazny?
Co nalezy zrobic¢?

Zwro6c¢ uwage, czy wystepujg nastepujace objawy:

® bol glowy,

® niewyrazne widzenie,

® nudnosci lub wymioty,

® zmiany nastroju lub osobowosci,

® sennosé,

® utrata réwnowagi lub koordynacji,

® ostabienie lub niezdarnosé,

® sztywnienie karku,

® utrata przytomnosSci,

® napady drgawek.
Jesli wystapi ktorykolwiek z tych objawow, musisz natychmiast zabraé
dziecko do szpitala. Powazne urazy glowy wymagaja
natychmiastowego podania czynnika krzepniecia w dawce
zwiekszajacej jego poziom we krwi do 100% normy (50 1U/kg ciezaru
ciata czynnika VIII i 80 IU/kg ciezaru ciala czynnika IX). Jesli masz
taka mozliwo$¢, podaj dziecku czynnik przed wyjazdem do szpitala.
Zadzwon wczesniej do swojego osrodka leczenia hemofilii
lub do szpitala. Poinformuj personel, ze podejrzewasz krwawienie
do CUN (centralnego uktadu nerwowego) i ze jeste§ w drodze
do szpitala. W ten sposéb mogg sie przygotowaé na Twoéj przyjazd.

Warto zabraé ze sobg porcje czynnika na kolejne podanie, by daé czas
na sprowadzenie go do szpitala.
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Osoby z hemotfilig, ktére doznaly powaznych urazéw glowy, powinny
by¢ przyjete do szpitala. Nalezy wykonaé specjalne przeswietlenia
glowy (tomografia komputerowa lub rezonans magnetyczny),

aby sprawdzié, czy nie ma krwawienia do mézgu.

Pacjent powinien by¢ uwaznie obserwowany. Koniecznie trzeba
podawaé czynnik az do momentu, kiedy lekarze sg pewni,

ze nie nastgpito krwawienie do mézgu albo ze krwawienie ustalo
catkowicie.

Jesli nastgpilo krwawienie, moze by¢ konieczne
przeprowadzenie zabiegu chirurgicznego, aby usunaé
nagromadzong krew.

B W jaki sposob mozna zapobiec urazom gtowy?

Sposobem na zapobieganie urazom glowy jest rozsadne
stosowanie $rodkow bezpieczenstwa, np. nigdy nie
zostawiaj malego dziecka samego na stole do zmiany
pieluszek ani na t6zku, z ktérego moze sie stoczyc.

Zal6z barierki na gérze i dole wszystkich klatek
schodowych. Kiedy dziecko jest starsze, nalegaj, aby zaktadalo kask
podczas jazdy na rowerze.
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URAZY NOSA, UST | GARDLA

W tkankach nosa, jamie ustnej i gardla znajduje sie wiele naczyn
krwiono$nych. Nastepstwem urazu lub infekcji moze by¢ silne
krwawienie, ktére z kolei moze spowodowac ucisk na drogi
oddechowe oraz powazne trudnosci z oddychaniem.
Zwré6¢ uwage na:

® bol w karku lub bél gardia,

® obrzeki,

® trudnosci z przelykaniem,

® trudnosci z oddychaniem.

Jesli wystapi ktérykolwiek z tych objawéw, musisz natychmiast zabraé
dziecko do szpitala!

URAZY KLATKI PIERSIOWEJ

Wewnatrz klatki piersiowej znajdujg sie gtéwne naczynia krwionos$ne,
jak rowniez ptuca i serce. Uraz klatki piersiowej moze powodowacé
krwawienie w najwazniejszych narzadach wewnetrznych.
Krwawienie do pluc sprawia, ze doplyw powietrza zmniejsza sie,
co utrudnia oddychanie.
Zwré¢ uwage na:

® b6l w klatce piersiowe;j,

® trudnosci z oddychaniem.

Jesli wystapi ktorykolwiek z tych objawow, zabierz dziecko
natychmiast do szpitala!
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»Kiedy moj syn byl
malutki, upadt

na ogrodzenie
otaczajgce

praskownice w parku.

Pozniej tamtego dnia
zauwazylam, ze jego
brzuszek jest
opuchniety.
Przeswietlenie
pokazalo, ze pekla
wysciotka zolgdka
1wysigpilo
krwawienie.

Musiat zostac

na noc w szpitalu.
Na szczescie
wszystko dobrze sig
skoriczylo.”
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o hemofilii

Poradnik
dla
rodziny

URAZY BRZUCHA

Zotadek, sledziona i jelita to zaledwie trzy z narzadéw, ktére znajduja
sie w brzuchu. Uraz w tej okolicy moze spowodowaé obfite krwawienie
do jednego z tych narzadéw lub z jednego z gtéwnych naczyn
krwionos$nych. Bez leczenia moze to mie¢ tragiczne skutki.

Zwrd¢ uwage, czy nie pojawiajg sie:

® boéle brzucha lub bél w dolnej czesci plecow,

® nudnosci lub wymioty.

Jesli wystapig ktérekolwiek z tych objawéw, zabierz dziecko
natychmiast do szpitala!
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INNE RODZAJE KRWAWIEN

KRWAWIENIE Z NOSA

B Czy krwawienia z nosa czesto wystepujg u dzieci
chorych na hemofilie?

Niekoniecznie. Niektore dzieci z hemofilig nigdy nie majg krwawien
z nosa, za$ u innych wystepujg one od czasu do czasu.

U osoby chorej na hemofilie krwawienia z nosa, tak jak inne,

ustaja po dluzszym czasie niz u zdrowej osoby.

B W jaki sposob zatrzymaé krwawienie z nosa?

Trzeba nauczy¢ dziecko zachowywa¢ maksymalny spokdj
w przypadku krwawienia z nosa. Jak zatrzymacd
krwawienie? Popro$ dziecko, by usiadto prosto i mocno
uciskalo dolng cze$¢ nosa (przy chrzastce) przez

10-15 minut. Niektérym osobom pomaga zimny recznik
polozony na kark i na grzbiet nosa.

Moze by¢ konieczne uciskanie nosa przez kolejnych 10-15 minut.

Jesli po 20-30 minutach krwawienie nie ustaje, skontaktuj sie

z oSrodkiem leczenia hemotfilii, aby ustalié, czy jest konieczne leczenie
desmopresyng lub czynnikiem. Przez 5-7 dni po krwawieniu z nosa
mozna podawaé dziecku lek antyfibrynolityczny (Exacyl), aby zapobiec
ponownemu krwawieniu. Przed podaniem nalezy pamietaé o badaniu
moczu, bo nie mozna go dawac przy krwiomoczu.

Spozywanie goracych napojéow i wyczerpujace ¢wiczenia fizyczne
mogg spowodowaé ponowne krwawienie z nosa. Nalezy wiec unikaé
podawania gorgcych zup, napojéw, jak réwniez powstrzymywacé
dziecko od wykonywania intensywnych ¢wiczen fizycznych

przez 24 godziny po krwawieniu z nosa.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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Sprawdsz
swojq

Ktdre z ponizszych
objawow sg
oznakami
powaznego
krwawienia gfowy
(krwawienia
Srodczaszkowego):
a) bol gtowy;

b) niewyrazne
widzenie;

c) niewielki siniak;
d) mdfosci lub
wymioty;

e) niewielkie
rozcigcie na gtowie;
f) zmiana nastroju;
g) utrata rownowagi
lub koordynacji

(Pomoc w odpowiedzi

na pytania
- patrz str. 31 tego
rozdzialu.)

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
dla
rodziny

Postepowanie
w przypadku
kKrwawien

B Co mozna zrobi¢, aby zapobiec krwawieniom z nosa?

Istnieje kilka prostych sposobéw na zapobieganie krwawieniom z nosa
lub zmniejszanie ich czestotliwos$ci. Wazne jest utrzymanie
odpowiedniego poziomu wilgoci w mieszkaniu, zwlaszcza w sypialni
dziecka. Jest to szczegdlnie istotne w zimie, kiedy ogrzewanie znacznie
wysusza powietrze w domu. Doskonatym rozwigzaniem jest nawilzacz
powietrza, ale miska z wodg moze takze Swietnie pelic te role.
Smarowanie wazeling okolic dziurek nosa moze zapobiec

ich wysuszaniu i pekaniu. Mozna tez uzywac dostepnych w aptece
roztworéw soli morskiej w aerozolu.

W niektérych przypadkach moze by¢ konieczne miejscowe stosowanie
takich substancji, jak trombina, aby unikng¢ ponownego krwawienia.

KRWIOMOCZ
B Czym jest krwiomocz i jak sobie z nim radzi¢?

Krwiomocz oznacza obecno$¢ krwi w moczu i jest spowodowany
krwawieniem w drogach moczowych. Wigkszos¢ chorych na ciezka
hemofilie doswiadcza krwiomoczu przynajmniej raz w zyciu.

Na ogét znika on po kilku dniach bez zadnych konsekwencji.

Jesli krwawienie jest niewielkie, mocz bedzie mial r6zowy kolor

i czynnik krzepniecia nie bedzie konieczny. Jedyne konieczne leczenie
to dopilnowanie, aby dziecko duzo pito i czesto oddawato mocz.
Krwiomocz moze wystapi¢ z przyczyn innych niz hemotfilia, dlatego
za kazdym razem, kiedy pojawi sie krew w moczu, dziecko powinien
zbadac¢ lekarz.

Jesli krwawienie utrzymuje sie, a mocz przybiera ciemnoczerwong
barwe, podanie czynnika krzepniecia jest niezbedne. Lekarz z os§rodka
leczenia hemofilii doradzi, jakg dawke czynnika nalezy poda¢ w takiej
sytuacji. Nalezy kontynuowac¢ leczenie czynnikiem codziennie,

az do ustania krwawienia. W przypadku krwiomoczu nie nalezy
stosowac¢ kwasu traneksamowego (Exacylu).
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Jesli masz pytania odno$nie krwawienia lub sposobu jego leczenia, nie
wahaj sie skontaktowaé z zespotem os$rodka leczenia hemofilii.

Jezeli dziecko realizuje program leczenia domowego, za$ krwawienie
nie poddaje sie leczeniu, koniecznie zabierz dziecko do o$rodka
leczenia hemotfilii w celu przeprowadzenia niezbednych badan.

PODSUMOWANIE

W tym rozdziale zostaly oméwione sposoby postepowania

w przypadku najczesciej wystepujacych krwawien, takich jak siniaki,
krwawienia w jamie ustnej, krwawienia do stawéw i mieéni,
krwawienia z nosa, pojawienie si¢ krwi w moczu. Wyjasniono tez,
jak rozpoznaé zagrazajace zyciu krwawienia w okolicy glowy, karku,
klatki piersiowej i brzucha. Umiejetno$¢ ich natychmiastowego
rozpoznania to klucz do pomyslnego leczenia.
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