Powikfania
hemofilii

Ten rozdziat zawiera informacje dotyczgce powiktan hemofilii.
Jest podzielony na nastepujace dziaty:

CZESC 1 - Inhibitory

Georges-Etienne Rivard, M.D., FRCPC,
dyrektor Quebec Centre for Inhibitors of Coagulation (Osrodek ds. Inhibitordw
Krzepniecia, Quebec), CHU Sainte-Justine, Montreal, Quebec

Claude Meilleur, RN,

pielegniarka koordynujgca, Quebec Centre for Inhibitors of Coagulation
(Osrodek ds. Inhibitorow Krzepniecia, Quebec), CHU Sainte-lustine,
Montreal, Quebec

CZESC 2 - Uszkodzenia stawow i miesni

Pamela Hilliard, B.Sc. (PT),
fizjoterapeuta, Kompleksowy Program Opieki nad Chorymi na Hemofilie,
The Hospital for Sick Children (Szpital Dzieciecy), Toronto, Ontario

Kathy Mulder, B.P.T.,
fizjoterapeuta, Program Leczenia Skaz Krwotocznych,
Children's Hospital (Szpital Dzieciecy), Winnipeg, Manitoba

CZESC 3 - Bol w hemofilii

Pamela Hilliard, B.Sc. (PT),
fizjoterapeuta, Kompleksowy Program Opieki nad Chorymi na Hemofilie,
The Hospital for Sick Children (Szpital Dzieciecy), Toronto, Ontario

Kathy Mulder, B.P.T.,
fizjoterapeuta, Program Leczenia Skaz Krwotocznych,
Children's Hospital (Szpital Dzieciecy), Winnipeg, Manitoba
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Wstep

W ostatnich latach nastgpit ogromny postep, jesli chodzi o opieke nad
osobami chorymi na hemofili¢ oraz o sposéb leczenia.

Obecnie wigkszo$¢ dzieci chorych na hemotfilie jest objetych leczeniem
profilaktycznym. Profilaktyka to rodzaj leczenia polegajacy

na regularnym podawaniu koncentratu czynnika krzepniecia,

zgodnie z ustalonym harmonogramem, w celu zapobiegania
krwawieniom i zmniejszenia liczby wystepujgcych powiktan, takich
jak uszkodzenia stawow, bol i zwigzane z tym problemy
psychologiczne.

Osoby chore na hemofilie wcigz muszg jednak zmagac sie z pewnymi
zagrozeniami i powiklaniami. Pierwszym z powiklan, ktére moze
pojawié sie nawet podczas pierwszego kontaktu dziecka

z koncentratami czynnika krzepniecia, jest inhibitor.

Kolejnym powiktaniem jest uszkodzenie stawéw, zwane artropatiag
hemofilowg, spowodowane krwawieniami do stawéw i stopniowg
utratg ich ruchomosci. Trzecim problemem jest bol.

W tym rozdziale wyjasniamy, w jaki sposéb zapobiegaé¢ kazdemu
z tych powiklan i w jaki sposéb je leczy¢.
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CZESC 1 - Inhibitory
W tym dziale znajdziesz odpowiedzi na nastgpujgce pytania:

B Co to sginhibitory?
B Jakie objawy wskazujg na pojawienie sig inhibitora?
B Jakie sg dostepne badania na wykrywanie inhibitoréw?

B Jak wygladajg mozliwosci leczenia?

Georges-Etienne Rivard, M.D., FRCPC,
dyrektor Quebec Centre for Inhibitors of Coagulation (Osrodek ds. Inhibitordw
Krzepniecia), Quebec, CHU Sainte-Justine, Montreal, Quebec

Claude Meilleur, RN,

pielegniarka koordynujgca, Quebec Centre for Inhibitors of Coagulation
(Osrodek ds. Inhibitordw Krzepniecia), Quebec,, CHU Sainte-lustine,
Montreal, Quebec
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wSama hemofilia
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B Co to sg inhibitory?

U ok. 30% oséb chorych na cigzka postaé hemofilii A

oraz u bardzo malego odsetka chorych na ciezkg hemofilic B

(< 3%) uktad odpornosciowy reaguje na koncentrat czynnika
krzepniecia, wytwarzajac przeciwciala.

Na uktad odpornosciowy sktada si¢ kilka mechanizméw
biologicznych, ktére sg niezbedne, aby organizm byl w stanie
rozpoznaé pojawienie si¢ substancji obcych, jak bakterie czy
wirusy, i zwalczaé je. Czasem organizm w taki sposob postrzega
koncentrat czynnika. Mechanizm obronny organizmu wytwarza
przeciwciala, ktére usuwajg koncentrat czynnika badz

=== | neutralizuja jego dzialanie, przez co nie pozwalajg mu

na zatrzymywanie krwawien. Te przeciwciala nazywamy
inhibitorami.

To powiktanie hemofilii pojawia si¢ zazwyczaj podczas pierwszych

50 podan czynnika krzepniecia. Po tym czasie ryzyko wytworzenia
inhibitora jest bardzo niskie. Mimo licznych badan naukowych

i trwajacych prac, lekarze nadal nie w pelni rozumieja wszystkie
mechanizmy, ktére moga mie¢ wplyw na wytworzenie inhibitora.
Takie czynniki, jak: wiek chorego, posta¢ hemofilii, zakazenie,

do ktérego moglo dojsé przez zalozenie portu naczyniowego (jest to
rodzaju centralnego dostepu dozylnego), zwickszaja ryzyko
wystgpienia inhibitora. Lekarz z osrodka leczenia hemofilii zdecyduje,
ktéra metoda leczenia bedzie najlepsza, aby unikng¢ tego powiklania.

Pojawienie sie inhibitora to powazne powiktanie hemofilii, poniewaz
stanowi przeszkode w skutecznym leczeniu krwawien. Na szczescie
jest kilka dostepnych metod leczenia, ktére pozwalajg poradzi¢ sobie
z obecnoscig inhibitora. Jesli u Twojego dziecka pojawi si¢ inhibitor,
zespol z osrodka leczenia hemofilii przedstawi Ci te mozliwosci

oraz bedzie zapewnial wsparcie.

g-4



Powiktania
hemofilii

B Jakie objawy wskazujg na pojawienie sig inhibitora?

Zesp6l z osrodka leczenia hemofilii jest zawsze do dyspozyciji, kiedy
chcesz porozmawia¢ o jakichkolwiek problemach i/ lub o reakcji
dziecka na leczenie.

Lekarz przeprowadzi badanie fizykalne oraz badania krwi

przy najmniejszych oznakach wystgpienia inhibitora. Pierwszym
zauwazalnym sygnalem jest czestsze wystepowanie siniakéw na ciele
i krwawienia, ktére wydajg sie nie reagowac na stosowane leczenie.

B Jakie sg dostepne badania umozliwiajgce wykrywanie
inhibitoréw?

Badanie przesiewowe na obecno$¢ inhibitora oraz oznaczanie miana
inhibitora to badania krwi, ktére przeprowadza sie rutynowo podczas
oceny stanu chorego w os$rodkach leczenia hemofilii, w tym podczas
corocznego badania kontrolnego, oraz przed kazdym zabiegiem
chirurgicznym. Lekarz moze tez zdecydowac o potrzebie wykonania
takich badan, jesli nastgpito zmniejszenie skutecznosci leczenia.
Badanie przesiewowe (tzw. test korekcji) pozwala potwierdzi¢ lub
wykluczyé obecnosé inhibitora. Natomiast oznaczenie miana
inhibitora (tzw. test Bethesda) wykonuje si¢ wtedy, gdy jego obecno$¢
zostala potwierdzona badaniem przesiewowym. Miano wyraza

w jednostkach Bethesda poziom inhibitora wytwarzanego

przez uklad odpornosciowy w odpowiedzi na wstrzykniety
koncentrat czynnika krzepniecia.

Badanie krwi wykonuje sie w laboratorium hemostazy, zas wyniki
dostepne sg — w nagltych wypadkach - juz po kilku godzinach.

8->

Specjalne podzigkowania
dla Joaly Tilus, dziecka

z inhibitorem, oraz dla jego
mamy, ktorzy pozwolili

na dokumentacje swoich
wizyt w osrodku
kompleksowej opieki

w szpitalu Sainte-lustine

w Montrealu.
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»Pojawia sie wiele
sprzecznych
mnformacyi

o inlibitorach.
Najlepiej jest
porozmawiac

2 gespolem = osrodka
leczenia hemofili,
aby lepiej zrozumiec
rozne stanowiska
dotyczqce leczenia.”

»Gdy u dziecka
pojawia sie inhibitor;
nie ma na to
czarodziejskie]
recepty. Leczenie
inhibitora must byc
dopasowane
ndywidualne.”
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B Jak wygladajg mozliwosci leczenia?

Istnieje kilka mozliwosci leczenia, ktére stwarzajg szanse pozbycia sie
inhibitora i umozliwiajg ponowne rozpoczecie normalnego leczenia
krwawien. Lekarz z osrodka leczenia hemofilii wyjasni Ci r6znice
miedzy dostepnymi opcjami leczenia oraz przedstawi szczegétowe
informacje, a takze wady i zalety kazdej z nich.

Najwazniejszym celem leczenia jest catkowite usuniecie inhibitora.
Mozna to osiggnad, regularnie podajac duze dawki koncentratéw
czynnika VIII lub IX, aby ostabi¢ produkcje przeciwcial

i przyzwyczai¢ uklad odpornosciowy, tak, aby przestat czynnik
odrzuca¢. Metoda ta jest podobna do odczulania oséb cierpigcych
na alergie — nazywamy jg indukcjg tolerancji immunologiczne;j.
Moze ona trwaé od kilku miesiecy do kilku lat, za$ jej skutecznosé
wynosi ok. 80%. W celu leczenia krwawien lub zapobiegania im

w czasie immunotolerancji stosuje si¢ w domu inne preparaty
lecznicze (tzw. czynniki omijajgce inhibitor).

PODSUMOWANIE

Hemofilia to choroba, ktéra wymaga podawania produktéw
uzupelniajgcych niedobér czynnika krzepniecia w celu zapobiegania
krwawieniom, badZ zatrzymywania ich, a co za tym idzie unikniecia
powiktan w postaci uszkodzenia stawéw czy mig$ni. Czasem

u chorego pojawia si¢ inhibitor podawanego czynnika krzepniecia,
gdyz organizm traktuje czynnik jako ciato obce. Istniejg jednak
metody leczenia majgce na celu usuwanie inhibitora oraz zatrzymanie
krwawienia pomimo obecnosci inhibitora. Odsetek terapii
zakonczonych powodzeniem jest zachecajgcy.

Jesli u dziecka pojawi si¢ inhibitor, mozesz liczy¢ na pomoc i wsparcie
zespotu z osrodka leczenia hemofilii.

5 Aby uzyskac wigcej informacji na temat inhibitoréw, siegnij

po ksiqzke: Wszystko o inhibitorach, przygotowang przez PSCH
z myS$la o pacjentach z inhibitorami.
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CZESC 2 - Uszkodzenia stawéw i miesni

W tym dziale znajdziesz odpowiedzi na nastgpujgce pytania:

B W jaki sposob skaza krwotoczna moze spowodowac
uszkodzenie stawu?

Jakie istniejg rodzaje uszkodzen stawow?

Co to jest ,staw docelowy”?

Skad wiadomo, ze u dziecka wystepuje ,,staw docelowy”?
Co to jest zapalenie bfony maziowej?

Co to jest przewlekte zapalenie btony maziowej?

Skad wiadomo, ze dziecko ma przewlekte zapalenie

btony maziowej?

Co to jest artropatia?

Jakie sg objawy artropatii?

Czy mozna zapobiec zapaleniu btony maziowej i artropatii?

W jaki sposob leczy sie choroby stawoéw u chorych na hemofilie?
Skad biorg sie krwawienia do mig$ni?

Jakie sg powiktania zwigzane z krwawieniami do mig$ni?

W jaki spos6b mozna leczy¢ krwawienia do migsni?

Pamela Hilliard, B.Sc. (PT),
fizjoterapeuta, Kompleksowy Program Opieki nad Chorymi na Hemofilie,
The Hospital for Sick Children (Szpital Dzieciecy) Toronto, Ontario

Kathy Mulder, B.P.T.,
fizjoterapeuta, Program Leczenia Skaz Krwotocznych,
Children's Hospital (Szpital Dzieciecy), Winnipeg, Manitoba
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wystapito trwate uszkodzenie jednego lub kilku stawéw.

Gdy te osoby byly dzieémi, leczenie byto mniej zaawansowane.
Nie zalecano rutynowo leczenia zapobiegawczego (profilaktyki),
programy leczenia domowego nie byly tak bardzo rozwinigte,
za$ krwawienia do stawéw nie byly tak skutecznie kontrolowane,
jak obecnie.

Uwielu dorostych chorujacych na ciezka posta¢ hemofilii

Dzi$ profilaktyka rozpoczeta w bardzo mlodym wieku pozwala
zapobiega¢ krwawieniom wewnetrznym oraz uszkodzeniom stawow.
To podejscie do leczenia znacznie zwigkszylo szanse dzieci

na osiggniecie dorostosci bez powaznej choroby stawéw

(tzw. artropatii hemofilowe;j).

Wiele dzieci chorych na hemofilie dorasta, zachowujac praktycznie
zdrowe stawy. Profilaktyka pomaga zredukowaé czesto$¢ krwawien,
powoduje, Ze sg one mniej powazne oraz zmniejsza ryzyko
uszkodzenia stawow. Nie zapobiega jednak wszystkim krwawieniom.
Jesli krwawienie trwa dlugo, to zanim zostanie zatrzymane, moze
nastgpi¢ uszkodzenie stawu. Nawracajace krwawienia mogg z kolei
prowadzi¢ do nieodwracalnej artropatii.
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B W jaki sposob skaza krwotoczna moze spowodowac
uszkodzenie stawu?

Krwawienia do stawow i mieéni sg czesto spotykane u os6b chorych
na hemofilie¢. Moga one prowadzi¢ do uszkodzen stawéw i migéni
na trzy sposoby:

1. Uszkodzenie stawu moze zostaé¢ zapoczatkowane przez wylew krwi
do jamy stawu. W niektérych przypadkach moze ono rozpoczac sie
juz po wystgpieniu jednego powaznego krwawienia do stawu.
Czesciej jednak uszkodzenie stawu jest wynikiem ciezkich lub
nawracajacych krwawien przez dtuzszy okres.

2. Po krwawieniu w wyscidlce stawu (mazidwce) przez kilka tygodni
moze utrzymywac si¢ stan zapalny. Mamy wtedy do czynienia
z ostrym zapaleniem blony maziowej. Maziéwka w stanie zapalnym
bardzo tatwo ulega ponownym krwawieniom, co powoduje,
ze kolejny wylew krwi wystepuje jeszcze zanim pierwsze
krwawienie zdazylo catkowicie sie wchtonaé.

3. Krwawienia do mie$ni, jesli nie sa leczone prawidtowo,
moga powodowac bliznowacenie i utrate sprawnosci migsni.
Dodatkowo obcigza to sgsiadujgce stawy oraz naraza je
na krwawienia.

Niektére stawy, a mianowicie kolanowe, skokowe i tokciowe,
sg bardziej podatne na krwawienia niz inne. Sg to tzw. stawy
zawiasowe, narazone na boczne przecigzenia.

Stawy barkowy i biodrowy to stawy panewkowe. Doskonale chronig
je duze migénie. Sg one tak zbudowane, ze moga poruszac sie¢ w wielu
kierunkach bez doznawania urazu. W znacznie mniejszym stopniu sg
one narazone na urazy.

wKazde krwawienie
Jest inne. Niektore
trwayq dluzey, inne
krocey, a czasem te
dluzsze weale nie
wydajq sie
najgorsze.”

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
dla
rodziny
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»Kiedy bylem maty,
spadlem z roweru

1 mocno uderzylem
sie w lokiec.

Od tamtej pory czesto
mnie boli 1 wtedy
musze uzywac
temblaka, aby
utrzymac fokiec¢
nieruchomo.

Kaedy mnie boli, nie
powinienem rzucac

pilkq.”
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B Jakie istniejg rodzaje uszkodzen stawéw?

Uszkodzenie moze dotyczyé dwéch czesci stawu: mazidéwki i chrzastki.
Stan zapalny maziéwki nosi nazwe zapalenia blony maziowe;j.

Moze ono by¢ ostre lub przewlekte.

Uszkodzenie chrzastki stawowej nosi nazwe artropatii.

M Co to jest ,staw docelowy”?

Okreslenie to oznacza staw, do ktérego nastepujg czeste krwawienia.
Proponowano rézne definicje takiego stawu, np. ,staw, w ktérym
krwawienia sg czestsze niz w innych”, czy tez ,staw obcigzony
okreslong liczbg krwawien w danym czasie”. Przede wszystkim jednak
staw docelowy to taki, ktéry w okresach miedzy krwawieniami

nie powraca do stanu wyjsciowego. Istnieje wtedy wieksze ryzyko

jego wczesnego uszkodzenia.

B Skad wiadomo, ze u dziecka wystepuje ,,staw
docelowy”?

Mozesz zauwazy¢, ze krwawienia do niektérych stawéw wystepuja
czesciej niz do innych. Twéj zespét leczenia hemofilii takze moze

to dostrzec podczas analizowania dzienniczka krwawien.

To jest wlasnie jeden z powodéw, dla ktérego doktadne prowadzenie
dzienniczka jest tak wazne.
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B Co to jest zapalenie btony maziowej? Budowa zdrowego stawu

<—— migsien

Wnetrze stawu pokrywa cienka wysciétka, zwana
maziéwka lub blong maziowa. Ta cieniutka warstwa

+— chrzgstka
specjalnych komérek ma za zadanie:
e wysciotka
® nawilza¢é staw,
przestrzen
® odzywiaé chrzastke, pofaczenia
stawowego
- zawiera
® usuwac ze stawu plyny i odpady. niewielkg ilog¢
ptynu
.. . . . 3 3 do nawilzania
Maziéwka ma liczne naczynia krwiono$ne, ktore stawu
odzywiajg staw i usuwajg z niego wszelkie odpady.
Z powodu duzej ilosci naczyn krwiono$nych
w tym miejscu czesto moga wystepowacd urazy
spowodowane skreceniem lub nadwyrezeniem, Staw z zapaleniem

ktére powodujg krwawienia do stawu. btony maziowej
Po krwawieniu do stawu przez kilka tygodni moze
utrzymywac sie stan zapalny btony maziowe;j.

W tym czasie istnieje wieksze prawdopodobienstwo
ponownego wystapienia krwawienia: czasem moze
sie zdarzy¢, ze bél ustaje i cho¢ staw porusza sie

i wyglada normalnie, nie wygoit si¢ jeszcze.
Podczas tego okresu czesto dochodzi do powstania
»stawu docelowego”.

pogrubiona btona
maziowa ze
stanem zapalnym

pozostatosci
poprzedniego
krwawienia
do stawu

] . chrzgstka
B Co to jest przewlekte zapalenie btony — nadal gtadka

maziowej?

Gdy krwawienia powtarzajg si¢, blona maziowa jest
nadmiernie przecigzona zadaniem oczyszczania
stawu ze starej, wynaczynionej krwi. Przerasta wéwczas naczyniami
krwiono$nymi i staje sie grubsza. Stan ten nosi nazwe przewlektego
zapalenia blony maziowe;j.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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B Skad wiadomo, ze dziecko ma przewlekte zapalenie

btony maziowej?

Zapalenie blony maziowej wyglada i jest odczuwane inaczej niz
powazne krwawienie. Staw przez caly czas wydaje si¢ ,nabrzmiaty”
lub spuchniety, zas obrzek nie ustepuje po zastosowaniu leczenia
koncentratem czynnika. Jesli w stawie nastgpito trwate rozciagniecie
spowodowane utrzymujacym sie obrzekiem, dana osoba moze nawet
nie czué bélu. Podczas krwawienia staw szybko traci ruchomosé,
poniewaz jego jama wypelnia si¢ krwig. Przy obrzeku stawu
spowodowanym przewleklym zapaleniem blony maziowej, jego
ruchomo$¢ moze by¢ zachowana, a chory (gdy nie ma krwawienia)
moze nie odczuwaé bélu. Jednak taki stan w ciggu kilku miesiecy lub
lat moze doprowadzi¢ do utraty ruchomo$ci.

Tabela 1

Roznice migdzy powaznym krwawieniem wewnegtrznym
i zapaleniem bfony maziowej

Powazne krwawienie

Ostre zapalenie btony

Przewlekte zapalenie

wewnetrzne maziowe;j btony maziowe;j
® Bl ® Staw moze wydawac ® Obrzek nie ustepuje
® Ograniczona sig napgczniaty mimo leczenia
ruchomosé ® Mozna wyczuwac, ze czynnikiem

® Mozliwe zmniejszenie
obrzeku w wyniku
leczenia czynnikiem

staw jest ciepty

® Moze by¢ bezbolesne

® Poczatkowo
ruchomosc¢ bez zmian
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B Co to jest artropatia? Staw z artropatia

Artropatia oznacza ,zapalenie stawu”. Oprocz
zapalenia blony maziowej nastepuje tez uszkodzenie
chrzastki i powierzchni stawowych.

& p y pogrubiona,
bliznowaciejgca

Chrzastka stawowa tworzy gtadka, twarda btona maziowa

,czapeczke” na koncach kosci i umozliwia ruchy
stawéw przy bardzo niewielkim tarciu.

zwezona jama
stawowa

W stawie, po bardzo powaznym krwawieniu
pojawia si¢ duza ilo$¢ krwi. Na skutek
nawracajacych krwawien sg tam rowniez resztki
starej krwi oraz ptyn, wytwarzany przez mazidowke,
ktéra prébuje sie wygoié. Zaczyna si¢ proces
niszczenia chrzgstki. To wlasnie jest artropatia.

chrzgstka
- chropowata,
uszkodzona

B Jakie sg objawy artropatii?
Oto kilka objawéw artropatii:

® Staw staje sie sztywny, szczegdlnie rano lub po dlugim
przebywaniu w pozycji siedzgcej;

® Moze wystepowac bél w stawie podczas ruchu;

® Migsnie otaczajgce staw moga ulec ostabieniu i zanikad,
poniewaz nie sg uzywane;

e Jesli artropatia dotyczy stawu kolanowego badz skokowego,
dana osoba moze mie¢ trudnos$ci z chodzeniem, wchodzeniem
po schodach oraz wsiadaniem i wysiadaniem z samochodu.
Bieganie jest wykluczone.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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wINasze dziecko miato
zaledwie 7 lat, kiedy
przeswietlenie
wykazalo u niego
uszkodzenie w stawie
docelowym.

Synek byt objety
leczeniem
profilaktycznym,
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uszkodzenia stawu
sie pojawily.”
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B Czy mozna zapobiec zapaleniu btony maziowej
i artropatii?

Tak. O wiele tatwiej jest zapobiega¢ uszkodzeniom stawoéw niz leczy¢
je. Najlepszym sposobem jest zapobieganie krwawieniom do stawéw,
co mozna osiagnaé, stosujgc profilaktyczne leczenie czynnikiem
krzepniecia. Czynnik moze by¢ podawany przed wystgpieniem
krwawienia. Wielu dzieciom chorym na ciezkg posta¢ hemofilii
regularnie podaje sie czynnik krzepniecia. Osoby z umiarkowang
postacig hemofilii czasem otrzymujg koncentrat czynnika przed
uczestnictwem w zajeciach sportowych lub innych, ktére obcigzaja
stawy i powodujg krwawienia. ¥ Aby uzyskac wigcej informaciji,
zobacz rozdzial 4: Postepowanie w przypadku krwawien; rozdzial 5:
Leczenie czynnikiem krzepniegcia i rozdzial 6: Rola profilaktyki.

Nawet leczenie profilaktyczne nie jest sposobem na unikniecie
wszystkich krwawien, zwtaszcza u ruchliwych dzieci. Zaktadanie
ochraniaczy na meble, polozenie dywanéw na podlogach

oraz uzywanie akcesoriéw ochronnych (kaskéw, nakolannikéw) moze
co prawda pomdc w zapobieganiu pojawienia sie siniakéw

i zmniejszy¢ ich liczbe, jednak przyczyng krwawien do stawéw prawie
zawsze sg ich przecigzenia, spowodowane np. skreceniem.

Kolejnym sposobem zapobiegania uszkodzeniom stawéw jest
natychmiastowe rozpoznanie i leczenie kazdego $wiezego krwawienia
do stawu. U bardzo malych dzieci czesto trudno okreslié, czy pojawit
sie obrzek. We wczesnej fazie krwawienia mozesz zauwazy¢, ze
dziecko unika poruszania ramieniem albo noga, lub ptacze, gdy
porusza dang konczyng. Jesli na tym etapie otrzyma ono czynnik,
krwawienie bedzie niewielkie. Jest tez bardzo wazne, aby staw
odpoczywal: po krwawieniu do stawu kolanowego lub skokowego

nie nalezy chodzié, a np. po krwawieniu do tokcia trzeba
powstrzymywac dziecko przed raczkowaniem.

Konieczna jest rowniez rezygnacja z uprawiania sportéw do momentu

calkowitego wygojenia sie stawu. Jesli krwawienie na tym etapie nie
ustaje, chory odczuwa ogromny bél w stawie, poniewaz torebka

g-14



Powiktania
hemofilii

stawowa jest napieta. Coraz trudniejsze staje si¢ zginanie konczyny,
staw robi si¢ cieply. Te oznaki wskazuja, ze nastgpito duze krwawienie
do jamy stawowej, przez co staw bedzie potrzebowal wiecej czasu na
catkowity powrét do stanu sprzed krwawienia.

Istnieje tez wtedy wieksze ryzyko nawrotéw krwawienia. Staw moze
w ten sposéb stac sie ,,stawem docelowym”. Moze by¢ konieczne
kilkakrotne podanie czynnika oraz kilkudniowy lub kilkutygodniowy
odpoczynek, jak réwniez fizjoterapia, aby odzyskaé zakres ruchomosci
i site miesni.

Zapobieganie krwawieniom wewnetrznym i intensywne leczenie
kazdego nowego krwawienia pozwalajg zapobiec zapaleniu btony
maziowej i powstaniu ,stawu docelowego”. Takie postepowanie
w przypadku krwawien i zapalenia btony maziowej powinno
zapobiec wystgpieniu artropatii.

B W jaki sposob leczy sie choroby stawow u chorych
na hemofilig?

Pamietaj! Gdy nastgpi uszkodzenie stawu, jest malo prawdopodobne,
ze kiedykolwiek bedzie on znéw catkowicie zdrowy. Jesli jednak
rozwinie sie ,staw docelowy” lub wystgpi zapalenie btony maziowe;j,
istnieje kilka mozliwo$ci leczenia.

® Profilaktyka. Leczenie profilaktyczne moze by¢ zalecane na okres
3-6 miesiecy — jest to tzw. profilaktyka krétkoterminowa.
Leczenie czynnikiem krzepniecia, zazwyczaj co drugi dzien,
prowadzi sie, aby zapobiec wystepowaniu nowych krwawien oraz
aby da¢ blonie maziowej czas na wygojenie.

® Cwiczenia. Program opracowany przez fizjoterapeute z osrodka
leczenia hemotfilii stuzy wzmocnieniu miesni otaczajgcych staw.

® Szyna lub stabilizator. Mozna je stosowaé, czasem w polaczeniu
z profilaktyka, aby chroni¢ staw.
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® Podawanie sterydéw. Leczenie sterydami mozna stosowaé, aby
przyspieszy¢ gojenie si¢ stawu. Najpierw podaje si¢ koncentrat
czynnika, po czym za pomocg niewielkiej igly wstrzykuje sie
lekarstwo bezposrednio do stawu, aby zmniejszy¢ stan zapalny.
Ten zabieg wykonuje najczesciej specjalista reumatolog
lub chirurg ortopeda.

¢ Synowektomia. Polega na usunieciu btony maziowej, w ktorej
rozwinal sie stan zapalny. Moze to znacznie zmniejszy¢ liczbe
krwawien, pozwoli¢ na gojenie stawu, zmniejszy¢ bol i stopien
uszkodzenia powierzchni stawowych. W miare¢ uptywu czasu
nowa blona maziowa odros$nie w miejsce usunietej. Ten zabieg
nie sprawi jednak, ze staw wroci do wczesniejszego stanu
i odzyska utracong ruchomos¢.

Istnieja r6zne rodzaje synowektomii:

- Synowektomia artroskopowa — przez niewielkie naciecie
wprowadza sie do stawu cienkg rurke wyposazong w mala
kamere (artroskop). Specjalne narzedzia pozwalajg chirurgowi
usung( przeros$nietg btone maziowa. Podczas i po zakonczeniu
zabiegu nalezy koniecznie podawa¢ czynnik krzepnigcia.

Po zabiegu wazna jest fizjoterapia, aby staw odzyskat
maksymalng site i funkcjonalno$é, jednak czas powrotu
do zdrowia po zabiegu jest dos¢ krotki.

- Radiosynowektomia lub synowektomia chemiczna. Do stawu
wstrzykuje sie substancje, ktéra ,wypala” tkanke maziéwki.
Przeros$nieta blona maziowa zanika, a na jej miejscu, po
pewnym czasie, pojawia si¢ zdrowa blona. Przy tej procedurze
nie jest wymagana duza ilo$¢ czynnika ani fizjoterapia.
Stosuje sie ja w szczegblnych wypadkach, np. w leczeniu
stawéw docelowych u dzieci z inhibitorem.

® Artrodeza. Dwie kosci taczy sie za pomocg wkretéw, stalowych

pretéw lub klamer. Usztywniony w ten sposéb staw traci
elastycznos$é, ale jest stabilny i lepiej znosi obcigzenia,
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co prowadzi do zmniejszenia bélu. Dotychczas artrodeza byta
zabiegiem z wyboru w przypadku stawéw skokowych, poniewaz
catkowita wymiana stawu skokowego nie byla do niedawna
metodg fatwo dostepng. Ogdlnie zabieg ten nie jest zalecany

w przypadku duzych stawéw, takich jak biodrowe czy kolanowe,
gdyz wymiana stawu (endoproteza) przynosi lepsze efekty.

¢ Wymiana stawu. Gdy nastgpi powazne zniszczenie stawu i utrata
ruchomosci, moze by¢ wskazana chirurgiczna wymiana stawu.

Najlepiej zapobiegaé chorobom stawéw.
W tym celu:

® Zapobiegaj krwawieniom, stosujgc profilaktyczne leczenie
czynnikiem krzepniecia i rozsadnie wybieraj rodzaje aktywno$ci
oraz bezpieczne dyscypliny sportéw.

® Kazde krwawienie do stawu lecz czynnikiem krzepniecia
jak najszybciej, az do catkowitego zagojenia. Odcigz staw, ktéry
doznat urazu i zmien formy aktywnosci fizycznej — do momentu
catkowitego wygojenia.

® Zapobiegaj zapaleniu blony maziowej i powstaniu ,stawu
docelowego” przez odpowiednie postepowanie w przypadku
ostrego zapalenia blony maziowej po kazdym krwawieniu.
Pamigtaj, ze staw powinien ,odpoczywac” co najmniej przez jeden
dzien po krwawieniu, aby zapobiec ponownemu wystgpieniu
krwawienia.

® Obserwuj, czy nie wystepujg oznaki przewleklego zapalenia btony
maziowej, a jesli tak — lecz je.

® Regularnie odwiedzaj fizjoterapeute z osrodka leczenia hemofilii,
ktory wykona badania kontrolne i poda zalecenia dotyczace
leczenia.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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naczynie
krwionosne

migsien

Przekrdj przedramienia

Krwawienie
do migsnia

Ten sam przekroj pokazuje
krwawienie do miesni gtebokich
przedramienia, ktdre sg
odpowiedzialne za zginanie
palcéw. Ucisk gteboko

we wnetrzu przedramienia
powoduje nacisk na nerwy

i naczynia krwionosne. Jest to
krwawienie do lozy migsnia.

Krwawienie do migsni
powierzchownych ¥

Ten sam przekrdj ilustruje wylew
do miesnia powierzchownego.
Na powierzchni widoczny jest
obrzek, ktory powoduje napiecie
Skory, ale nie uciska nerwow ani
naczyn krwionosnych.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
dla
rodziny

B Skad biorg sie krwawienia do miesni?

Uraz mig¢$ni moze by¢ nastepstwem nadmiernego naciggniecia
lub bezposredniego uderzenia. Niektére widkna mige$niowe
rozrywaja sie i zaczynajg krwawic.

B Jakie sg powiktania zwigzane z krwawieniami
do mies$ni?

Konsekwencje krwawien do migéni bywajg bardzo powazne.
Krwawienia do miesni gltebokich moga powodowac
uszkodzenia nerwéw i naczyn krwionos$nych, co niekiedy
prowadzi do odretwienia, paralizu mieéni, a nawet ich
martwicy. Po wystgpieniu krwawienia miesiefi moze bole¢

i by¢ ostabiony przez dlugi czas. Zbyt szybki powrét do pelnej
aktywnosci czasem powoduje dodatkowe krwawienia

do migénia lub do pobliskich stawéw. Gojeniu si¢ mieSni moze
towarzyszy¢ bliznowacenie, co powoduje, ze tracg one
elastyczno$é. To z kolei moze prowadzi¢ do dalszych
uszkodzen migénia, jak réwniez stanowi¢ dodatkowe
obcigzenie dla pobliskich stawéw.

Patrz rysunek obok: przekroj pokazujgcy krwawienie do miesnia,
ktore powoduje nacisk na nerwy i naczynia krwionosne.

B W jaki sposob powinno sig leczy¢ krwawienia
do mies$ni?

Nalezy zapobiega¢ wylewom do migéni przez rozsadny dobér
aktywnosci i stosowanie ochraniaczy przy niebezpiecznych
czynnosciach. Wazne jest wczesne rozpoznawanie krwawien
do mieéni. Wszystkie krwawienia do mie$ni wymagaja pelnej
rehabilitacji pod nadzorem doswiadczonego fizjoterapeuty.

= Aby uzyskac wigcej informacji o rodzajach aktywnosci
fizycznej, ktore mogg powodowacé krwawienia do stawéw, zobacz
rozdzial 12: Aktywnos¢ fizyczna, éwiczenia i sport.
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CZESC 3 - Bol w hemofilii

W tym dziale znajdziesz odpowiedzi na nastgpujgce pytania:

B Co powoduje bdél u osoby chorej na hemofilig?

B Jak mozesz ulzy¢ dziecku, gdy odczuwa ostry bél?
B Czy stosowaé leki przeciwbolowe?

B Co robié, jesli bol nie ustepuje?

B Co mozna zrobi¢ w przypadku przewlektego bolu?

Pamela Hilliard, B.Sc. (PT),
fizjoterapeuta, Kompleksowy Program Opieki nad Chorymi na Hemofilie,
The Hospital for Sick Children (Szpital Dzieciecy), Toronto, Ontario

Kathy Mulder, B.P.T.,
fizjoterapeuta, Program Leczenia Skaz Krwotocznych,
Children's Hospital (Szpital Dzieciecy), Winnipeg, Manitoba
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B Co powoduje bol u osoby chorej na hemofilie?

Osoby chore na hemofilie do§wiadczajg dwéch rodzajéw bélu.
Pierwszy to ostry bél, spowodowany aktywnym krwawieniem

do migénia lub stawu. Drugim rodzajem jest bol przewlekly, ktérego
 Nie trseba snosic zrédlem jest uszkodzenie stawu na skutek nawracajacych krwawien.
bélu w milczeniu. Przewlekly bdl dotyka gtéwnie starsze osoby chore na hemofilie,

Porozmawiaj ze ktore bardziej cierpig z powodu artropatii.
swoim zespoltem
opieki z osrodka
1 opracujcie
odpowiedni plan
leczenia.”

Ostry bdl to sygnal, Zze dzieje sie co$ niedobrego. Jest to zazwyczaj
najwczesniejsza oznaka krwawienia wewnetrznego. Zignorowane
krwawienie bedzie trwac nadal, powodujac rozcigganie stawu lub
obcigzajac miesnie i inne tkanki, co sprawi, ze bél bedzie si¢ nasilat.
Nawet, jesli nie wystepujg inne oczywiste objawy krwawienia, jak
obrzek, zaleca sie podanie czynnika krzepniecia. ,Jesli masz
watpliwosci, lecz” — to motto stosowane przez wickszo$¢ specjalistow
zajmujacych sie leczeniem hemofilii.

B Jak mozesz ulzy¢ dziecku, gdy odczuwa ono ostry boél?

Bél spowodowany krwawieniem mozna kontrolowaé, podajac
koncentrat czynnika krzepniecia, aby zatrzymac krwawienie

w momencie, gdy zostanie rozpoznane. Trzeba odcigzy¢ miejsce
krwawienia przez oparcie ramienia czy nogi na poduszce, w wygodnej
pozycji. Oktady z lodu uémierzajg bél, gdyz hamujg przekazywanie
sygnaléw o bolu przez nerwy. & Aby uzyskac wigcej informacji

na temat tego, jak stosowac lod, zobacz rozdzial 4: Postgpowanie

w przypadku krwawien.

Bél bedzie wydawat sie o wiele wiekszy, jesli dziecko jest
zdenerwowane lub zmartwione. Odwracanie uwagi przez czytanie
bajek, ogladanie ulubionego filmu czy zabawe, moze poméc mu
rozluznic¢ si¢ i nie mysle¢ o bélu oraz zachowaé spokéj.

Pozwoli to stawom lub mie$niom, w ktérych nastgpil uraz,

na odpoczynek i pomoze im wygoi¢ sie.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
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B Czy stosowac leki przeciwbolowe?

W celu zmniejszenia b6lu mozna stosowaé powszechnie znany lek,
jakim jest paracetamol. Trzeba jednak pamietaé, ze wiele lekow
przeciwbdélowych dostepnych w aptekach bez recepty zawiera kwas
acetylosalicylowy (ASA), bedacy substancjg czynng aspiryny. Osobom
chorym na hemofilie¢ nie wolno przyjmowacé preparatéw, ktére
zawierajg aspiryne (kwas acetylosalicylowy), poniewaz blokuje

ona proces zlepiania sie ze sobg ptytek krwi, ktére biorg udziat

w tworzeniu skrzepu. Stosowanie takich lekow tylko pogorszy
krwawienie.

Niektére inne leki przeciwbolowe, jak np. ketoprofen lub ibuprofen,
takze mogg wplywaé na plytki krwi i prowadzi¢ do pogorszenia
krwawienia: nalezy wiec ich unikad.

Upewnij sie, ze lekarstwo, ktére chcesz podaé, jest bezpieczne. Jesli nie
jeste$ pewien/pewna, zapytaj farmaceute, pielegniarke lub lekarza.

Tabela 2

Leki przeciwbdélowe, ktorych nie powinna zazywac¢ osoba chora na hemofilie

Leki, ktére zawierajg aspiryng/kwas Leki, ktére nie zawierajg aspiryny/
acetylosalicylowy kwasu acetylosalicylowego, ale
réwniez nie powinny by¢ stosowane

Aspiryna Ibuprofen
Acard, Ibuprom,
Polocard, lbum
Polopirina Nurofen
Upsarin C Ketonal
Etopiryna Profenid
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B Jak mozesz ulzy¢ dziecku, gdy odczuwa ono ostry boél?

L6d, odpoczynek i leki mogg ztagodzi¢ bdl, ale nie zatrzymajg
krwawienia. Jedynym sposobem na zatrzymanie krwawienia
jest leczenie czynnikiem krzepnigcia.

Jesli regularne podawanie czynnika nie uSmierza boélu, natychmiast
skontaktuj si¢ ze swoim o$rodkiem leczenia hemofilii. By¢ moze
rozwinat sie inhibitor, albo istnieje inna niz krwawienie przyczyna
bélu u dziecka. Moze ona by¢ zupelnie nie zwigzana z hemofilig, np.
dziecko moglo doswiadczy¢ powazniejszego urazu, jak ztamanie ko$ci.

B Co mozna zrobi¢ w przypadku przewlektego bolu?
Niektére osoby chore na hemofilie, zwlaszcza te, u ktérych nastgpito
uszkodzenie stawu, cierpig na przewlekty bol. Istnieje kilka
mozliwosci zwalczania go.

Fizjoterapia

Fizjoterapeuta zna wiele sposobéw na zmniejszenie bélu i podpowie
Ci, ktére sg najlepsze dla dziecka.

® Cwiczenia. Mogg pomoc usmierzy¢ bél stawu

lub zmniejszy¢ sztywnos$¢ miesni. Cwiczenia
pomoga tez uszkodzonym stawom.

® Akcesoria wspomagajace chodzenie. Uzywanie laski
lub kul do chodzenia moze odcigzy¢ bolacy staw.

Wszystko
o hemofilii

Poradnik
dla
rodziny

e Stabilizatory. Stanowig one dodatkowe oparcie dla
uszkodzonych stawow; dzieki temu zapobiegajg dalszym
urazom.

® Metody elektroterapeutyczne. Aby kontrolowacé bdl, fizjoterapeuta
moze zastosowacé TENS (przezskorng stymulacje nerwéw).
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Bardzo tagodny prad elektryczny jest wysylany do tych nerwéw,
ktére zazwyczaj przekazujg informacje o bélu do mézgu, dzieki
czemu wysylanie sygnaléw o bélu jest zablokowane.

¢ Hydroterapia. Cwiczenia w wodzie to doskonaly sposéb
na rozruszanie stawéw i wzmocnienie mie$ni. Wypoér wody
odcigza stawy podczas wykonywania ¢wiczen.

® Relaks i terapia biofeedback. Gdy dziecko jest spiete lub
zaleknione, bél moze wydawac sie bardziej dotkliwy. Techniki
pomagajace w rozluznieniu si¢ i skoncentrowaniu na innych
rzeczach niz bol mogg okazac sie¢ pomocne.

Farmakoterapia

Aby zmniejszy¢ stan zapalny i kontrolowaé bdl, mozna stosowacé
lekarstwa. Ty i lekarz Twojego dziecka powinniscie razem znalez¢
wlasciwy zestaw lekéw, odpowiadajacy potrzebom dziecka.

W trudniejszych przypadkach lekarz moze zaleci¢ wizyte w poradni
leczenia bolu, gdzie specjali$ci ocenig przewlekly bél i zajma si¢ jego
leczeniem. W przypadku dolegliwo$ci bélowych u dziecka, zawsze
omawiaj sposOb postepowania ze swoim zespolem opieki.

PODSUMOWANIE

W hemofilii b6l charakteryzuje zar6wno ciezkie krwawienia
wewnetrzne, jak i przewlekle uszkodzenia stawéw. Najlepszym
sposobem na zwalczanie bolu towarzyszgcego hemotfilii jest
zapobieganie krwawieniom, a gdy juz wystapig — szybkie ich leczenie.
Zmniejszy to przewlekly bdl i zapobiegnie wystgpieniu choréb stawow.
Jesli stawy sg zdrowe, zmniejsza si¢ ryzyko przewleklego bélu.
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Sprawds
swojq

Ktdre z wymienionych
lekow zawierajg
aspiryne i nigdy nie
mogg byc¢ stosowane
u chorych na
hemofilie?

a) Aspiryna,
Polopirina, Upsarin C
b) Paracetamol, Apap

(Pomoc w odpowiedzi
na pytania

— patrz str. 21

tego rozdziatu.)
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