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Podziękowania 

Do pomocy przy wyszukiwaniu literatury źródłowej oraz ocenie trafnoĞci wyboru źródeł wynajęte 
zostało specjalistyczne biuro. Ponadto, biorąc pod uwagę fakt, że wiele rekomendacji opiera się 
na opiniach ekspertów, szkic niniejszych wytycznych został rozesłany do wielu zajmujących się 
hemoilią badaczy spoza grupy roboczej. Autorzy są wdzięczni tym z nich, którzy przekazali 
szczegółowe komentarze. Pragniemy również podkreĞlić wielki wysiłek włożony w powstanie tej 
publikacji przez pracujące w WFH Jennifer Laliberté i Elizabeth Myles.

Wyłączenie odpowiedzialności

ĝwiatowa Federacja Hemoilii nie wspiera konkretnych produktów leczniczych ani ich producentów, 
dlatego jakiekolwiek wymienienie nazwy produktu nie oznacza wsparcia przez WFH. WFH nie 
zajmuje się bezpoĞrednio praktyką medyczną i w żadnym wypadku nie zaleca okreĞlonych sposobów 
leczenia, ponieważ schematy dawkowania leków oraz inne elementy leczenia co pewien czas ulegają 
zmianom. Ponadto rozpoznawane są nowe skutki uboczne leczenia.

Niniejsze wytyczne mają pomóc w stworzeniu podstawowych standardów opieki w leczeniu hemoilii 
i nie mogą zastępować porady medycznej ani informacji z ulotki leku. Każda terapia powinna być 
zaplanowana zgodnie z indywidualnymi potrzebami pacjentów i dostępnoĞcią potrzebnych Ğrodków.



SŁOWO WSTĘPNE DO WYDANIA POLSKIEGO:

Na przełomie 2012 i 2013 roku ĝwiatowa Federacja Hemoilii (World Federation of Hemophilia) 
opublikowała drugie wydanie „Wytycznych leczenia hemoilii” (WFH Guidelines for the Management 
of Hemophilia), przygotowanych przez międzynarodową grupę lekarzy pod przewodnictwem Aloka 
Srivastavy. To liczące oryginalnie 74 strony opracowanie jest zbiorem doĞć szczegółowych zasad 
rozpoznawania i leczenia hemoilii oraz pokrewnych skaz krwotocznych, obejmującym m.in. takie 
zagadnienia, jak leczenie różnych rodzajów krwawień, postępowanie w przypadku wystąpienia 
inhibitora wobec niedoborowego czynnika krzepnięcia, leczenie artropatii hemoilowej, poradnictwo 
genetyczne dla nosicielek hemoilii, zasady funkcjonowania zespołu sprawującego kompleksową 
opiekę nad chorym na hemoilię w oĞrodku leczenia. Jest to bez wątpienia bardzo ważne opracowanie 
szerzące wiedzę o współczesnym leczeniu hemoilii.

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemoilię kolejny raz staje na wysokoĞci zadania, przedstawiając 
niedługo po ukazaniu się WFH Guidelines for the Management of Hemophilia, polskie tłumaczenie 
tego dziełaŚ „Wytyczne leczenia hemoilii opracowane przez World Federation of Hemophilia”. Pragnę 
pogratulować przedstawicielom Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemoilię pracującym nad 
„Wytycznymi” konsekwencji w szerzeniu wiedzy w naszym kraju na temat nowoczesnego leczenia 
hemoilii.

Do kogo adresowane jest to opracowanie? Uważam, że do każdego, kto jest zainteresowany 
przedstawianą problematyką, a więc do pacjentów i ich rodzin, pielęgniarek, izjoterapeutów, 
diagnostów laboratoryjnych, lekarzy. Chcę jednak podkreĞlić, że przedstawione tu wytyczne są 
globalnym spojrzeniem grupy międzynarodowych ekspertów na zasady postępowania w hemoilii. 
Dlatego mocno zachęcając do lektury niniejszego opracowania, pragnę zwrócić uwagę, że Grupa ds. 
Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologów i Transfuzjologów opracowuje polskie wytyczne 
leczenia wrodzonych skaz krwotocznych.

 Dr hab. n. med. prof. nadzw. Jerzy Windyga, 

przewodniczący Haemophilia Treatment Centre Twinning Committee, 
członek Executive Committee European Association for Haemophilia and Allied Disorders, 

Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologów i Transfuzjologów, 
członek Executive Committee WFH
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Streszczenie

Hemoilia to rzadkie zaburzenie o złożonej dia-
gnostyce i leczeniu. Niniejsze wytyczne, oparte 
na dowodach naukowych, przedstawiają prak-
tyczne wskazówki dotyczące diagnostyki i terapii 
hemoilii, a także leczenia powikłań, w tym  
powikłań mięĞniowo-szkieletowych, obecnoĞci 
inhibitorów oraz zakażeń związanych z przeto-
czeniami preparatów krwiopochodnych. Poprzez 
zebranie i opracowanie tych wytycznych w ra-

mach jednej publikacji, WFH pragnie wspomóc 
jednostki służby zdrowia zamierzające rozpo-
cząć lub/ i kontynuować programy opieki nad 
chorymi na hemoilię, wesprzeć harmonizację 
praktyki klinicznej w tym zakresie na całym Ğwie-
cie oraz zachęcić do dalszych badań w przypad-
ku tych zaleceń, które nie są dostatecznie popar-
te dowodami literaturowymi.

Wprowadzenie

Pierwsza edycja niniejszych wytycznych, wyda-
na w 2005 roku przez WFH, spełniła swój cel, 
stając się dokumentem przydatnym dla osób po-
szukujących podstawowych informacji dotyczą-
cych kompleksowej opieki nad pacjentami z he-
moilią. Z kilku względów pojawiła się potrzeba 
aktualizacji owych wytycznych. Najważniejszym 
z nich było włączenie aktualnie dostępnych do-
wodów, wspierających dotychczasowe rekomen-
dacje. Od niedawna dostępne są wysokiej jako-
Ğci dane pochodzące z randomizowanych badań 
klinicznych, dowodzące skutecznoĞci i przewagi 
proilaktycznego leczenia czynnikami nad lecze-
niem doraźnym – choć optymalne dawki oraz 
schemat proilaktyki pozostają przedmiotem dal-
szych badań. Istnieje również większa Ğwiado-
moĞć potrzeby lepszej oceny wyników leczenia 
hemoilii przy użyciu nowo opracowanych, 
sprawdzonych i dostosowanych do tej choroby 
narzędzi klinicznych. Niniejsze wydanie zaleceń, 
poza uaktualnieniem wszystkich rozdziałów, 
uwzględnia również powyższe kwestie.

Niniejsze wytyczne zawierają rekomendacje  
dotyczące klinicznego prowadzenia chorych 
z hemoilią (zalecenia praktyczne oznaczono  
pogrubioną czcionką). Wszystkie te zalecenia 
poparte są najlepszymi dostępnymi w literaturze 
dowodami, ocenianymi zgodnie z wytycznymi 
2011 Oxford Centre for Evidence-Based Medici-
ne (patrzŚ Aneks). W miarę możliwoĞci wyszcze-
gólniono także literaturę dotyczącą zaleceń,  
które nie weszły w skład zaleceń praktycznych. 
Te źródła nie były poddawane ocenie EBM.

W trakcie prac nad dokumentem takim jak ten 
często pojawia się wyzwanie opracowania da-
nych zaleceń w taki sposób, aby były one przy-

datne w różnych warunkach, mimo różnic  
w organizacji służby zdrowia i systemów gospo-
darczych na Ğwiecie. JesteĞmy przekonani, że 
zasady leczenia hemoilii są takie same dla całe-
go Ğwiata. Różnice dotyczą głównie dawek kon-
centratów czynników krzepnięcia (CFC – clotting 

factor concentrates) używanych do leczenia lub 
do zapobiegania krwawieniom, ponieważ koszt 
takich preparatów stanowi główną częĞć wydat-
ków przeznaczonych na programy leczenia he-
moilii. Uwzględniając ten fakt, niniejsze wytycz-
ne proponują dwa zestawy zalecanych dawek 
dla terapii CFC. Są one oparte na danych opubli-
kowanych w literaturze oraz na praktyce klinicz-
nej większych oĞrodków na Ğwiecie. Należy jed-
nak pamiętać, że niższe z zalecanych dawek 
mogą być mniej skuteczne i powinny służyć jako 
punkt wyjĞciowy opieki w warunkach ograniczo-
nych zasobów, z dążeniem do stosowania zgod-
nych z literaturą dawek optymalnych i większej 
dostępnoĞci CFC.

Jednym ze źródeł sukcesu pierwszej edycji wy-
tycznych był przystępny format. Poszerzając za-
kres i zawartoĞć tej publikacji, dołożyliĞmy sta-
rań, by to się nie zmieniło. Mamy nadzieję, 
że niniejszy dokument pozostanie przydatny dla 
rozpoczynających i kontynuujących programy 
opieki nad chorymi na hemoilię. Ponadto do-
głębna analiza literatury i uwzględnienie wystę-
powania różnic w warunkach opieki może wspie-
rać harmonizację działań dotyczących hemoilii 
na całym Ğwiecie. Co więcej, liczymy na to, że ni-
niejsza publikacja zapoczątkuje podjęcie badań 
w przypadku zaleceń, które nie są wystarczająco 
poparte odpowiednimi dowodami.
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 1 OPIEKA NAD CHORYMI NA HEMOFILIĘ  
I LECZENIE HEMOFILII

1.1 Co to jest hemoilia?

1.    Hemoilia jest dziedzicznym zaburzeniem 
krzepnięcia krwi związanym z chromosomem 
X, spowodowanym niedoborem czynnika 
krzepnięcia VIII (czynnika VIII) w hemoilii A 
lub czynnika krzepnięcia IX (czynnika IX) 
w hemoilii B. Niedobór ten jest skutkiem muta-

cji w genach kodujących czynniki krzepnięcia.

2.  Częstość występowania hemoilii ocenia się 
na około 1 na 10 000 urodzeń.

3.  Na podstawie corocznych, globalnych badań 

prowadzonych przez WFH, liczbę osób cho-

rych na hemoilię na całym świecie szacuje 
się na około 400 000 [1].

4.   Hemoilia A występuje częściej niż hemoilia 
B, stanowiąc 80–85% wszystkich przypadków 
choroby.

5.   Hemoilia na ogół dotyczy mężczyzn, nato-

miast kobiety są nosicielkami. Zarówno gen 
czynnika VIII, jak i gen czynnika IX, są podat-
ne na nowe mutacje; 1/3 wszystkich przypad-

ków hemoilii jest skutkiem nowo powstałej 
mutacji, bez wcześniejszej historii choroby w 
rodzinie.

6.  Trafna diagnoza jest kluczowa dla prawidłowej 
terapii choroby. Hemoilię możemy podejrze-

wać u pacjentów, u których można zauważyć: 

•  łatwe siniaczenie się we wczesnym dzieciń-

stwie,

•  „samoistne” krwawienia (bez żadnych wy-

raźnych/ znanych przyczyn), w szczególno-

ści do stawów, mięśni i tkanek miękkich,

•  nadmierne krwawienia po urazach lub zabie-

gach chirurgicznych.

7.  Historia krwawień w rodzinie występuje u oko-

ło 2/3 wszystkich pacjentów.

8.  Ostateczne rozpoznanie hemoilii zależy od 
badania poziomu czynników krzepnięcia,  
które wykazuje niedobór czynnika VIII lub 
czynnika IX.

Objawy związane z krwawieniem
1.  Charakterystyczny fenotyp hemoilii objawia 

się skłonnością do krwawień.

2.  Historia krwawień dotyczy zazwyczaj całego 
życia, jednakże niektóre dzieci z ciężką hemo-

ilią mogą nie wykazywać objawów związa-

nych z krwawieniami aż do momentu, gdy za-

czną chodzić lub biegać.

3.  U pacjentów z łagodną postacią hemoilii nad-

mierne, silne krwawienie może nie wystąpić 
aż do momentu urazu lub wykonania zabiegu 
chirurgicznego.

4  Ciężkość występujących krwawień jest zasad-

niczo uzależniona od poziomu danego czynni-
ka krzepnięcia, co przedstawiono w Tabeli 1-1.

5.  Większość występujących krwawień to krwa-

wienia wewnętrzne do stawów lub mięśni 
(patrz: Tabela 1-2 i Tabela 1-3).

6.  Niektóre z krwawień mogą zagrażać życiu 

i wymagają natychmiastowego leczenia 
(patrz: Rozdział 5).
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TABELA 1-2: MIEJSCA KRWAWIENIA  
W HEMOFILII [63]

Poważne

Zagraża- 
jące życiu

Stawy (wylew krwi do stawu)

Mięśnie, szczególnie mięsień 
biodrowo-lędźwiowy, łydka, 
przedramię

Błony śluzowe jamy ustnej,  
dziąseł, jamy nosowej  
i układu moczowo-płciowego

Śródczaszkowe

Szyja/ gardło

Układ pokarmowy

TABELA 1-3: ORIENTACYJNA CZĘSTOŚĆ 
KRWAWIENIA W RÓŻNYCH LOKALIZACJACH

Miejsce krwawienia Częstość

70–80%

10–20%

5–10%

<5%

Krwawienie dostawowe:
•  częstsze do stawów zawiasowych 

– kostki, kolana i łokcie
•  rzadsze do stawów wieloosiowych 

– staw ramienny, nadgarstek, staw 
biodrowy

Mięśnie

Pozostałe poważne krwawienia

Ośrodkowy układ nerwowy (OUN)

TABELA 1–1: ZWIĄZEK MIĘDZY CIĘŻKOŚCIĄ KRWAWIENIA A POZIOMEM CZYNNIKA KRZEPNIĘCIA [62]

Postać hemoilii Poziom czynnika krzepnięcia   Epizody krwawienia

Ciężka

Umiarkowana

Łagodna

<1 j.m./dl (<0,01 j.m./ml) 
lub <1% normy

1–5 j.m./dl (0,01–0,05 j.m./ml) 
lub 1–5% normy

5–40 j.m.//dl (0,05–0,40 j.m./
ml) lub 5–40% normy

Samoistne krwawienia do stawów lub mięśni, 
przeważnie przy braku oczywistej przyczyny

Okazjonalne samoistne krwawienia, 
przedłużające się krwawienia po niewielkim 
urazie lub zabiegu

Poważne krwawienia po dużym urazie lub 
zabiegu, samoistne krwawienia występują rzadko

1.2 Zasady opieki

1.  Podstawowym celem opieki jest zapobiega-

nie krwawieniom spowodowanym niedobo-

rem czynników krzepnięcia i leczenie tych 
krwawień.

2.  Kiedy to możliwe, niedobór określonego  
czynnika krzepnięcia powinien być leczony 
koncentratami zawierającymi ten czynnik. 

3.  Najlepsze efekty w opiece nad chorymi na he-

moilię pozwala uzyskać kompleksowa opie-

ka wielospecjalistyczna (patrz „Kompleksowa 
opieka wielospecjalistyczna”, str. 12).

4.  Ostre krwawienia powinny być leczone tak 
szybko, jak to możliwe, najlepiej w ciągu 
dwóch godzin. W razie podejrzenia krwa-

wienia należy rozpocząć leczenie, nie cze-

kając na rozwój objawów niepozostawia-

jących wątpliwości. (Poziom 4) [2]
5.  Pacjenci zazwyczaj rozpoznają wczesne  

objawy krwawienia nawet przed kliniczną  

manifestacją jego objawów. Jest to często 
opisywane jako uczucie mrowienia lub „aura”.

6.  Podczas epizodu ostrego krwawienia powin-

na zostać przeprowadzona identyikacja miej-
sca krwawienia (jeśli nie jest to oczywiste 

na podstawie objawów klinicznych) i powinien 
zostać szybko podany odpowiedni czynnik 
krzepnięcia.

7.  W przypadku ciężkiego krwawienia stanowią-

cego potencjalnie zagrożenie życia, zwłasz-

cza krwawienia w obrębie głowy, szyi, klatki 
piersiowej i układu pokarmowego, leczenie 
czynnikiem krzepnięcia powinno być wprowa-

dzone natychmiast, nawet przed zakończe-

niem działań diagnostycznych.

8.  Aby umożliwić właściwe działanie w na-

głych sytuacjach, wszyscy pacjenci po-

winni zawsze mieć przy sobie łatwo do-

stępny identyikator, informujący o rozpo-
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znaniu, stopniu ciężkości zaburzenia 
krzepnięcia, obecności inhibitora, rodzaju 
preparatu, którym pacjent jest leczony, 
początkowym dawkowaniu w leczeniu 
ciężkiego, umiarkowanego oraz łagodne-

go krwawienia oraz dane kontaktowe leka-

rza prowadzącego/ kliniki. (Poziom 5) [3]

9.  Podanie desmopresyny (DDAVP) może 
podnieść poziom czynnika VIII (od trzech 
do sześciu razy w porównaniu z pozio-

mem wyjściowym) w wystarczającym 
stopniu, by opanować krwawienie u pa-

cjentów z łagodną i umiarkowaną hemo- 
ilią A. Należy zbadać indywidualną  
odpowiedź pacjenta na podanie DDAVP. 
(Poziom 3) [4–6]

10.  Leczenie hemoilii polega na dokonywaniu 
częstych wkłuć dożylnych, dlatego chorzy na 
hemoilię powinni przestrzegać kilku zasad 
przedłużających przydatność żył do poda-

wania leków. Należy pamiętać, że życie oso-

by z hemoilią może zależeć od możliwości 
uzyskania dostępu do żyły.

•  Zalecane są igły „motylkowe” w rozmiarze 
23 lub 25.

•  Nie należy nacinać żyły, z wyjątkiem sytuacji 
nagłych.

•  Po usunięciu igły z żyły (wenopunkcja) nale-

ży ją uciskać przez trzy do pięciu minut.

•  Należy unikać stałych wkłuć dożylnych na ile 
to tylko możliwe, choć u dzieci może to być 
czasem wymagane. 

11.  W celu opanowania krwawienia mogą być 
stosowane terapie wspomagające, szczegól-
nie gdy nie można zastosować koncentratów 
czynników krzepnięcia. Mogą one zmniej-
szyć potrzebę stosowania dożylnych czynni-
ków krzepnięcia (patrz: „Leczenie wspoma-

gające”, str. 15).

12.  Jeśli krwawienie nie zostało opanowane 
mimo stosowanego leczenia, powinno się 
określić poziom czynnika krzepnięcia. Jeżeli 
poziom czynnika krzepnięcia jest niespo-

dziewanie niski, należy wykonać test w kie-

runku wykrycia inhibitora (patrz: „Badania 

w kierunku obecności inhibitora”, str. 36,  
i „Inhibitory”, str. 66).

13.  Zapobieganie krwawieniom można osiągnąć 
przez proilaktyczne podawanie czynnika 
krzepnięcia (patrz: „Proilaktyczne podawa-

nie czynnika krzepnięcia”, str. 15)

14.  W razie łagodnych i umiarkowanych epizo-

dów krwawienia można stosować leczenie 
domowe (patrz: „Terapia domowa”, str. 17).

15.  Należy zachęcać chorych na hemoilię do 
wykonywania regularnych ćwiczeń izycz-

nych i innych działań stymulujących prawi-
dłowy rozwój psychomotoryczny, w celu uzy-

skania rozwoju silnych mięśni, równowagi 
i koordynacji, a także polepszenia kondycji  
izycznej (patrz: „Sprawność i aktywność  
izyczna”, str. 14).

16.  Pacjenci powinni unikać rodzajów aktywno-

ści izycznej, które mogą prowadzić do urazu 
(patrz: „Sprawność i aktywność izyczna”, 
str. 14).

17.  Regularne monitorowanie stanu zdrowia oraz 
ocena efektów leczenia są kluczowymi ele-

mentami opieki nad pacjentem (patrz: „Moni-
torowanie stanu zdrowia i efektów leczenia”, 
str. 17).

18.  Należy unikać stosowania leków wpływają-

cych na funkcję płytek krwi, szczególnie kwa-

su acetylosalicylowego (ASA) i niesteroido-

wych leków przeciwzapalnych (NLPZ) z wy-

jątkiem niektórych inhibitorów COX-2. Para-

cetamol (acetaminofen) jest bezpiecznym  
lekiem przeciwbólowym (patrz: „Leczenie 
bólu”, str. 18).

19.  Przed przeprowadzeniem jakiegokolwiek za-

biegu inwazyjnego należy podnieść poziom 
czynnika krzepnięcia do odpowiedniej warto-

ści (patrz: „Zabiegi chirurgiczne i procedury 
inwazyjne”, str. 19).

20.  Prawidłowa higiena jamy ustnej ma zasadni-
cze znaczenie w zapobieganiu chorobom 
przyzębia i próchnicy, które w konsekwencji 
mogą prowadzić do krwawienia z dziąseł 
(patrz: „Opieka i leczenie stomatologiczne”, 
str. 21).
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1.3 Kompleksowa opieka wielospecjalistyczna

1.  Kompleksowa opieka wielospecjalistycz-

na promuje zdrowie izyczne i psychospo-

łeczne oraz poprawę jakości życia, obni-
żając chorobowość i śmiertelność. (Po-

ziom 3) [7–9]
2.  Hemoilia jest rzadkim schorzeniem, którego 

diagnostyka i leczenie są trudne. Optymalna 
opieka nad pacjentami, w szczególności nad 
tymi z ciężką postacią choroby, wymaga wię-

cej niż tylko leczenia ostrego krwawienia.

3.  Podstawowym celem opieki jest zapobiega-

nie krwawieniom spowodowanym niedobo-

rem czynników.

4.  Priorytety w polepszeniu zdrowia i jakości  
życia pacjentów z hemoilią to między innymi:

•  zapobieganie krwawieniom i uszkodzeniom 
stawów,

•  leczenie krwawień,

•  zapobieganie powikłaniom takim jak: 

–   uszkodzenie stawów, mięśni i inne na-

stępstwa krwawień, 

–  powstawanie inhibitora, 

–    zakażenia wirusowe przenoszone drogą 
preparatów krwiopochodnych,

•  zwrócenie uwagi na psychospołeczny 
aspekt zdrowia.

Zespół kompleksowej opieki 
wielospecjalistycznej
1.  Na szeroki zakres potrzeb chorych na  

hemoilię i ich rodzin najlepszą odpowie-

dzią jest opieka kompleksowa, prowadzo-

na przez wielodyscyplinarny zespół spe-

cjalistów służby zdrowia, zgodnie z zaak-

ceptowanymi protokołami i krajowymi wy-

tycznymi leczenia, jeśli są one dostępne. 
(Poziom 5) [10–12]

2.  Zespół opieki kompleksowej powinien mieć 
charakter interdyscyplinarny i mieć wiedzę 
oraz doświadczenie niezbędne, by zadbać 

o zdrowie izyczne i psychospołeczne pacjen-

tów, a także ich rodzin.

3.  Główny zespół powinni współtworzyć nastę-

pujący członkowie: 

•  kierownik medyczny (w miarę możliwości he-

matolog dziecięcy i/ lub leczący dorosłych, 
ewentualnie lekarz z wystarczającą wiedzą 
na temat zagadnień hemostazy), 

•  pielęgniarka koordynująca, która: 

–   koordynuje opiekę,

–  edukuje pacjentów i ich rodziny, 

–  jest personelem medycznym pierwszego 
kontaktu dla pacjentów z nagłym proble-

mem lub wymagających kontroli, 

–  potrai ocenić stan pacjentów i wprowa-

dzić początkowe leczenie, gdy jest to po-

trzebne,

•  specjalista zajmujący się układem ruchu  
(izjoterapeuta, terapeuta zajęciowy, rehabi-
litant, ortopeda, reumatolog), który potrai 
poprowadzić zajęcia zarówno utrzymujące, 
jak i przywracające sprawność w ramach re-

konwalescencji po krwawieniu,

•  specjalista medycyny laboratoryjnej,

•  specjalista zajmujący się aspektem psycho-

społecznym choroby (najlepiej: pracownik 
socjalny lub psycholog), znający możliwości/ 
zasoby lokalne.

4.  Role podejmowane przez poszczególnych 
członków głównego zespołu mogą się różnić, 
w zależności od dostępności i doświadczenia 
personelu oraz organizacji usług w danym 
ośrodku.

5.  Wszyscy członkowie głównego zespołu po-

winni mieć dogłębną wiedzę i doświadczenie 
w leczeniu zaburzeń krzepnięcia. Kontakt 
z członkami zespołu powinien być dogodny 
dla pacjenta i możliwy w odpowiadającym mu 
czasie. Należy zapewnić pacjentowi dostęp do 
odpowiedniej opieki w stanach nagłych w każ-

dym momencie. 

6.  Konieczne jest spełnienie w zespole opieki na-

stępujących wymogów:

•  Dostęp do laboratorium wykonującego ba-
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dania krzepliwości krwi, zdolnego do dokład-

nego, rzetelnego wykonania badań pozio-

mów czynników krzepnięcia oraz badań 
obecności inhibitora;

•  Dostęp do odpowiednich koncentratów czyn-

nika krzepnięcia pochodzenia osoczowego 
lub rekombinowanych, a także innych po-

mocniczych środków hemostatycznych, ta-

kich jak desmopresyna (DDAVP) i kwas 

traneksamowy, jeśli to możliwe;

•  W wypadku braku koncentratów czynnika 
krzepnięcia należy zapewnić dostęp do bez-

piecznych  preparatów krwi, takich jak świe-

żo mrożone  osocze (FPP) i krioprecypitat;

•  Dostęp do gipsowni/ możliwość założenia 
szyny w celu unieruchomienia, a także środ-

ki ułatwiające poruszanie się, w miarę po-

trzeb.

7.  Kompleksowy zespół opieki powinien mieć 

w swoim składzie m.in. następujące osoby (lub 
móc skorzystać z ich pomocy):

•  specjalistę leczenia bólu przewlekłego,

•  stomatologa,

•  genetyka,

•  hepatologa,

•  specjalistę chorób zakaźnych,

•  immunologa,

•  ginekologa/ położnika,

•  doradcę zawodowego.

8.  Wymagane jest spisanie protokołów leczenia 
– w celu zapewnienia ciągłości opieki mimo 
możliwych zmian w personelu.

9.  Kompleksowy zespół opieki powinien mieć 
możliwość wspierania członków rodziny cho-

rego. Może to oznaczać potrzebę rozpoznania 
zasobów i strategii w celu poradzenia sobie z:

•  problemami i zagrożeniami dnia codzienne-

go, szczególnie w kontekście krwawień,

•  zmianami związanymi z rozwojem i wzro-

stem pacjenta (a zwłaszcza z dojrzewaniem 
i starzeniem się),

•  problemami dotyczącymi edukacji i zatrud-

nienia,

•  ryzykiem wystąpienia choroby u kolejnych 
dzieci.

10.  Nawiązanie i utrzymanie stałych kontaktów 
między pacjentami i ich rodzinami a członka-

mi zespołu opieki wpływa pozytywnie na sto-

sowanie się pacjentów do zaleceń medycz-

nych.

Zadania kompleksowego programu 
opieki
1.  Zapewnienie pacjentom i ich rodzinom opieki 

szpitalnej i ambulatoryjnej (przychodnia i inne 
wizyty) oraz koordynacja tej opieki.

•  Pacjenci powinni zostać zbadani przez 
wszystkich głównych członków zespołu 
przynajmniej raz do roku (dzieci raz na 
pół roku) w celu przeprowadzenia pełnej 
oceny hematologicznej, oceny układu  
ruchu oraz oceny psychospołecznej, by 
opracować, monitorować i dopracowy-

wać kompleksowy plan opieki dla każde-

go pacjenta. W trakcie tych wizyt można 
również zlecać dodatkowe konsultacje. 
(Poziom 5) [13, 14]

•  Plan opieki powinien być tworzony w porozu-

mieniu z pacjentem oraz dostępny dla 
wszystkich pracowników opieki medycznej. 
Komunikacja pomiędzy osobami zaangażo-

wanymi w leczenie pacjenta jest bardzo 
ważna.

•  Mniejsze ośrodki oraz lekarze pierwszego 
kontaktu mogą zapewnić wstępną opiekę 
oraz leczenie niektórych powikłań, często 
konsultując się z centrum kompleksowej 
opieki (dotyczy to w szczególności pacjen-

tów mieszkających daleko od najbliższego 
centrum leczenia hemoilii).

•  Inicjacja, nauka oraz nadzór nad domowym 
leczeniem koncentratami czynnika krzepnię-

cia tam, gdzie jest to możliwe.

•  Edukacja pacjentów, ich rodzin oraz innych 
opiekunów w celu zaspokojenia potrzeb pa-

cjentów.

•  Zbieranie danych o występujących krwawie-

niach, typach i dawkach zastosowanych pre-
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paratów, ocenie długoterminowych wyników 
leczenia (zwłaszcza w kontekście układu 
mięśniowo-szkieletowego), komplikacjach 
związanych z leczeniem oraz komplikacjach  
po zabiegach chirurgicznych. Zaleca się ma-

gazynowanie danych w skomputeryzowa-

nym rejestrze oraz ich regularną aktualizację 
przez wyznaczoną do tego osobę, w zgodzie 
z przepisami dotyczącymi ochrony danych 
osobowych oraz innymi regulacjami obowią-

zującymi w danym kraju. Zbieranie danych:

–   ułatwi nadzór nad usługami świadczony-

mi przez ośrodek leczenia hemoilii i bę-

dzie wspierać poprawę jakości tych 
usług,

–   pozwoli kontrolować rozdział dostępnych 
zasobów, 

–   wspomoże współpracę pomiędzy ośrod-

kami w zakresie wymiany i publikacji da-

nych.

•  Prowadzenie tam, gdzie to możliwe, badań 
podstawowych i klinicznych. Biorąc pod 
uwagę ograniczoną liczbę pacjentów w da-

nym centrum, najlepiej przeprowadzać ba-

dania w ramach współpracy z innymi ośrod-

kami leczenia. 

1.4 Sprawność i aktywność izyczna

1.  Należy wspierać aktywność izyczną 
wśród chorych, by zapewnić sprawność 
oraz prawidłowy rozwój nerwowo-mię-

śniowy, ze szczególnym naciskiem na 
wzmacnianie mięśni, koordynacji, ogólnej 
wydolności, a także zachowanie funkcji 
motorycznych, zdrowej masy ciała i dobrej 
samooceny. (Poziom 2) [15]

2.  U chorych na hemoilię gęstość kośćca może 
być obniżona [16, 17].

3.  U pacjentów ze znaczną dysfunkcją układu 
mięśniowo-szkieletowego należy, w stop-

niu, w jakim pozwala stan układu stawowe-

go, promować aktywność związaną ze 
zwiększonym obciążeniem, by zapewnić 
rozwój i utrzymanie prawidłowej gęstości 
kości. (Poziom 3) [16]

4.  Wybór rodzaju aktywności powinien uwzględ-

niać wybór/ zainteresowania pacjenta, a także 
jego zdolności, kondycję izyczną, dostępne 
zasoby czy lokalne zwyczaje.

5.  W szczególności należy wspierać aktywność 
w kierunku sportów bezkontaktowych, takich 
jak pływanie, chód, badminton, łucznictwo, ko-

larstwo, wioślarstwo, żeglarstwo, tenis stoło-

wy.

6.  Sporty kontaktowe („kolizyjne”), takie jak piłka 
nożna, hokej, rugby, boks, zapasy, a także 
sporty związane z wysokimi prędkościami, jak 

motocross i narciarstwo, nie są wskazane ze 
względu na ryzyko urazów zagrażających ży-

ciu, chyba że pacjent ma zapewnioną wystar-
czająco dobrą proilaktykę.

7.  Należy wspierać uczestnictwo w zorganizowa-

nych programach sportowych, w przeciwień-

stwie do aktywności czysto indywidualnej, 
w ramach której trudniej o odpowiedni ekwipu-

nek ochronny i prawidłowy nadzór. 

8.  Przed rozpoczęciem aktywności izycznej pa-

cjent powinien skonsultować się ze specjalistą 
układu mięśniowo-szkieletowego, by omówić, 
czy jest ona odpowiednia, jakie środki ochron-

ne powinny być stosowane, jaka powinna być 
proilaktyka (związana z czynnikiem i nie tylko) 
oraz jakie są wymagane umiejętności izycz-

ne. Nabiera to szczególnego znaczenia 

w przypadku, gdy u pacjenta występują już 
problemy ze stawami lub gdy konkretne stawy 
są szczególnie narażone na uraz [18].

9.  Stawy szczególnie narażone na uraz moż-

na chronić przy użyciu szyn lub ochrania-

czy, zwłaszcza gdy nie jest dostępna 
ochrona czynnikiem krzepnięcia. (Poziom 
4) [19, 20]

10. Po wystąpieniu i  wyleczeniu krwawienia, do  
aktywności izycznej należy powracać stop-

niowo, żeby zminimalizować ryzyko ponow-

nego jego wystąpienia.
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1.5 Leczenie wspomagające

1.  Terapie wspomagające są bardzo istotne, 
szczególnie kiedy koncentraty czynników 
krzepnięcia są ograniczone bądź niedostęp-

ne; mogą także obniżyć ilość wymaganego 
produktu leczniczego.

2.  Jeśli chodzi o zasady udzielania pierwszej po-

mocy, to oprócz podwyższania poziomu czyn-

nika krzepnięcia we krwi, poprzez podawanie 
jego koncentratów (lub desmopresyny w ła-

godnej hemoilii A), jako leczenie wspomaga-

jące w przypadku krwawień do mięśni i sta-

wów mogą być wykorzystywane inne działa-

nia, takie jak: ochrona stawu (za pomocą szy-

ny), odpoczynek, lód, ucisk oraz uniesienie 
kończyny (PRICE – z ang. Protection, Rest, 

Ice, Compression, Elevation).

3.  Fizjoterapia/ rehabilitacja jest szczególnie 
ważna dla poprawy czynnościowej oraz wy-

zdrowienia po krwawieniach do układu mię-

śniowo-szkieletowego, a także dla osób ze 
zdiagnozowaną artropatią hemoilową (patrz: 
„Zasady izjoterapii w hemoilii”, str. 64).

4.  Leki antyibrynolityczne (np. kwas traneksa-

mowy, kwas epsilon-aminokapronowy) są 
efektywne jako leczenie wspomagające 

w krwawieniu ze śluzówek i po ekstrakcji  
zębów (patrz: „Kwas traneksamowy”, str. 47, 
oraz „Kwas epsilon-aminokapronowy”, str. 48).

5.  Niektóre inhibitory COX-2 można używać 

w zapaleniu stawów po ostrym krwawieniu 

i w przewlekłym zapaleniu stawów (patrz: „Le-

czenie bólu”, str. 18).

1.6 Proilaktyczne podawanie czynnika krzepnięcia

1.  Proilaktyka polega na dożylnym podawaniu 
koncentratu czynników krzepnięcia, aby zapo-

biec przewidywanemu krwawieniu (patrz: Ta-

bela 1.4).

2.  Idea proilaktyki wywodzi się z obserwacji, że 
u pacjentów z umiarkowaną postacią hemoilii, 
z poziomem czynnika krzepnięcia >1 j.m./dl, 
rzadko występują samoistne krwawienia i pa-

cjenci ci mają lepiej zachowaną funkcję sta-

wów [21–24].

3.  Proilaktyka zapobiega krwawieniom oraz 
uszkodzeniom stawów, co powinno być 
celem terapii, i pozwala zachować prawi-
dłowe funkcjonowanie układu mięśniowo-

-szkieletowego. (Poziom 2) [24–29] 

4.  Udowodniono przydatność proilaktycznego 
podawania czynnika krzepnięcia nawet w sy-

tuacjach, kiedy poziom czynnika nie był przez 
cały czas utrzymywany powyżej 1 j.m./dl [26, 
29, 30].

5.  Nie jest jasne, czy wszyscy pacjenci powinni 
kontynuować proilaktykę przez czas nieokre-

ślony, po osiągnięciu dorosłości. Choć niektó-

re dane wskazują, że część młodych doro-

słych pacjentów jest w stanie dobrze funkcjo-

nować bez proilaktyki [31], trzeba wykonać 
więcej badań, aby ustalić przejrzyste zalece-

nia [32].

6.  U pacjentów z powtarzającymi się krwawienia-

mi, szczególnie do tych samych stawów, moż-

na zastosować krótkoterminową proilaktykę 
przez 4 do 8 tygodni, żeby przerwać cykl krwa-

wień. Może być to połączone z intensywną i-

zjoterapią lub synowiortezą. (Poziom 3) [33, 
34]

7.  Proilaktyka nie odwraca zaistniałych już 
uszkodzeń stawów, jednakże zmniejsza czę-

stotliwość krwawień i może spowolnić progre-

sję choroby stawów i poprawić jakość życia.

8.  Proilaktyka – stosowana tak, jak obecnie, 
w krajach, gdzie nie ma istotnego ogranicze-

nia zasobów – jest leczeniem kosztownym. 
Jest ona możliwa tylko wtedy, gdy na opiekę 
nad chorymi na hemoilię przeznaczone zo-

staną znaczne fundusze. Długofalowo jednak 
jest ona opłacalna inansowo, ponieważ elimi-
nuje koszty związane z leczeniem uszkodzeń 
stawów i poprawia jakość życia.
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9.  W państwach o ograniczonych zasobach sku-

tecznym rozwiązaniem może być częstsze po-

dawanie mniejszych dawek proilaktycznych.

10.  Aby zwiększyć dostęp do proilaktyki w świe-

cie, wymagane są badania efektywności 
kosztowej, ukierunkowane na określenie mi-
nimalnych dawek pozwalających uzyskać 
najlepsze wyniki.

Sposób podania i schematy 
dawkowania
1. Obecnie istnieją dwa protokoły proilaktyczne, 
dla których dostępne są dane długoterminowe:

•  Protokół z Malmö: 25–40 j.m./kg na dawkę, 
podawane 3 razy w tygodniu u osób z hemo-

ilią A, natomiast 2 razy w tygodniu u osób 

z hemoilią B.

•  Protokół z Utrechtu: 15–30 j.m./kg na dawkę, 
podawane 3 razy w tygodniu u osób z hemo-

ilią A, natomiast 2 razy w tygodniu u osób 

z hemoilią B.

2.  Czasami nawet na obszarze jednego kraju wy-

korzystywane są różne protokoły podawania 
czynnika. Nadal istnieje potrzeba ustalenia 
optymalnego protokołu.

3.  Protokół powinien być zindywidualizowany 
pod kątem konkretnego pacjenta – na tyle, na 
ile jest to możliwe, z uwzględnieniem wieku, 
dostępu żylnego, fenotypu krwawienia, aktyw-

ności pacjenta, a także dostępności koncen-

tratów czynnika krzepnięcia.

4.  Jedną z możliwości leczenia bardzo małych 
dzieci jest rozpoczęcie proilaktyki raz w tygo-

dniu, a następnie zwiększanie częstotliwości 
w zależności od występowania krwawień oraz 
od dostępu żylnego.

5.  Leczenie proilaktyczne najlepiej stosować 
rano, aby zabezpieczyć okresy największej 
aktywności pacjenta.

6.  Proilaktyczne podawanie koncentratów 
czynnika krzepnięcia jest wskazane przed 
podjęciem aktywności o zwiększonym ry-

zyku urazu. (Poziom 4) [18, 34, 35]

TABELA 1–4: DEFINICJE PROTOKOŁÓW PODAWANIA CZYNNIKA KRZEPNIĘCIA [64]

Protokół Deinicja

Regularne, ciągłe* leczenie rozpoczęte w nieobecności 
udokumentowanej chrzęstno-kostnej choroby stawów, 
co określa się na podstawie badania izykalnego i/ lub badań 
obrazowych, rozpoczęte przed drugim epizodem 
ewidentnego krwawienia do dużego stawu, oraz przed 3 r.ż.**

Regularne, ciągłe* leczenie rozpoczęte po 2 lub więcej 
krwawieniach do dużych stawów**, przed początkiem 
choroby stawów, udokumentowanej badaniem izykalnym 
i badaniami obrazowymi

Regularne, ciągłe* leczenie rozpoczęte po ujawnieniu się 
choroby stawów, udokumentowanej badaniem izykalnym 
i zdjęciami rentgenowskimi

Terapia mająca zapobiec krwawieniom, stosowana w czasie 
nie przekraczającym 45 tygodni w roku

Proilaktyka ciągła
Proilaktyka pierwotna 

Proilaktyka wtórna

Proilaktyka trzeciorzędowa

Proilaktyka przerywana 
(„okresowa”)

   *  Jako ciągłą terapię deiniuje się plan leczenia przez 52 tygodnie w roku oraz utrzymanie infuzji o uprzednio 
ustalonej częstotliwości przez co najmniej 45 tygodni (85%) w analizowanym roku.

** Duże stawy – skokowe, kolanowe, biodrowe, łokciowe i barkowe.

Leczenie epizodyczne („na żądanie”) Leczenie stosowane w czasie klinicznie ewidentnego krwawienia
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1.7 Terapia domowa

1.  Kiedy jest to możliwe, osoby z hemoilią powin-

ny być leczone w warunkach domowych.

2.  Terapia domowa umożliwia natychmiasto-

wy dostęp do czynnika krzepnięcia, a więc 
optymalnie wczesne leczenie, co pozwala 
na zmniejszenie bólu, dysfunkcji, długo-

trwałej niepełnosprawności oraz znacznie 
obniża liczbę hospitalizacji z powodu po-

wikłań. (Poziom 3) [36, 37]
3.  Na poprawę jakości życia ma wpływ większa 

swoboda podróżowania i aktywności izycz-

nej, rzadsze absencje, większa stabilność za-

trudnienia [38].

4.  Do terapii domowej doskonale nadają się kon-

centraty czynnika krzepnięcia lub inne produk-

ty lioilizowane, które są bezpieczne, mogą 
być przechowywane w domowej lodówce i są 
łatwe do rozpuszczenia.

5.  Leczenie w domu musi być nadzorowane 
przez zespół kompleksowej opieki i powinno 
zostać rozpoczęte wyłącznie po odpowiednim 
przeszkoleniu teoretycznym i praktycznym. 
(Poziom 3) [36, 37]

6.  Szkolenie teoretyczne powinno skupiać się na 
ogólnej wiedzy na temat hemoilii, rozpozna-

waniu krwawień i częstych powikłań, meto-

dach pierwszej pomocy, wyliczaniu dawek, 
przygotowaniu, przechowywaniu i podawaniu 
koncentratów czynnika krzepnięcia, techni-
kach aseptyki, wykonaniu wkłucia żylnego 
(lub dostępu za pomocą wkłucia centralnego), 
prowadzeniu dokumentacji, poprawnym prze-

chowywaniu i utylizacji igieł oraz radzeniu  
sobie z zanieczyszczeniami krwią, jako mate-

riałem potencjalnie zakaźnym. Pomocny jest 
program certyikacji.

7.  Pacjenci lub rodzice powinni prowadzić doku-

mentację krwawień (w formie papierowej lub 
elektronicznej), która zawierałaby datę i miej-
sce krwawienia, dawkę i numer serii użytego 
produktu oraz skutki uboczne.

8.  Technika wlewu oraz dokumentacja krwawień 
powinny być monitorowane podczas wizyt 
kontrolnych.

9.  Leczenie domowe może zostać rozpoczęte już 
u małych dzieci z odpowiednim dostępem  
żylnym. Prowadzić je mogą zdecydowani na to 
członkowie rodziny, którzy przeszli odpowied-

nie szkolenie. Starsze dzieci i nastolatki mogą 
nauczyć się samodzielnego podawania leków 
przy wsparciu rodziny.

10.  Założenie  implantu dostępu żylnego 
(port naczyniowy) może znacznie ułatwić 
wykonywanie iniekcji. Założenie implantu 
dostępu żylnego  może być konieczne 

w celu wprowadzenia proilaktyki u młod-

szych dzieci. (Poziom 2) [39, 40]
11.  Wynikające z wykorzystania takiego urzą-

dzenia ryzyko związane z zabiegiem ope-

racyjnym, a także ryzyko miejscowego za-

każenia i zakrzepicy, powinno jednak być 
brane pod uwagę jako kontrargument wo-

bec korzyści z wczesnego rozpoczęcia in-

tensywnej proilaktyki. (Poziom 2) [41, 42].
12.  Urządzenie do dostępu żylnego powinno być 

skrupulatnie utrzymywane w czystości i od-

powiednio przepłukiwane po każdym użyciu, 
aby zapobiec powstawaniu skrzeplin [41].

1.8 Monitorowanie stanu zdrowia i efektów leczenia

1.  Regularna standaryzowana ocena przynaj-
mniej raz na 12 miesięcy pozwala na długo-

falową ocenę pacjenta i rozpoznanie no-

wych lub potencjalnych problemów w ich 
wczesnych stadiach, umożliwiając modyi-

kację planu leczenia. (Poziom 3) [14, 26, 43]

2.  Pacjenci powinni być badani przez zespół wie-

lodyscyplinarny po każdym poważnym przy-

padku krwawienia.

3.  Każdorazowo należy ocenić następujące kwe-

stie, jednocześnie powtarzając i utrwalając 
treści szkolenia:
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•  kwestie związane z dostępem żylnym,

•  kwestie związane z hemostazą (dokumenta-

cja krwawień),

•  zużycie koncentratów czynnika krzepnięcia 
oraz odpowiedź na nie,

•  stan układu mięśniowo-szkieletowego: oce-

na uszkodzeń i funkcji na podstawie oceny 
klinicznej stawów i mięśni oraz oceny radio-

logicznej raz do roku lub wedle zaleceń 
(patrz: „Powikłania mięśniowo-szkieletowe”, 
str. 61),

•  zakażenia przenoszone drogą transfuzji: 
często HCV, HBV oraz inne, jeśli to wskaza-

ne (patrz: „Choroby przenoszone drogą 
transfuzji oraz inne powikłania zakaźne”, 
str. 69),

•  powstawanie inhibitorów (patrz: „Inhibito- 
ry”, str. 66),

•  ogólny stan psychospołeczny,

•  zdrowie jamy ustnej.

 4.  Dostępnych jest kilka specyicznych dla he-

moilii skal oceny uszkodzenia i funkcjonowa-

nia stawów, uwzględniających aktywność.  
Są to:

•  Ocena uszkodzeń:

–  kliniczna: WFH Physical Examination 

Score (tzw. skala Gilberta), Hemophilia 

Joint Health Score (HJHS ),

–  radiologiczna: skala Petterssona, skale 
MRI i ultrasonograiczne,

–  aktywnościowa: Haemophilia Activities 

List (HAL), Paediatric Haemophilia Activi-

ties List (PedHAL), Functional Indepen-

dence Score in Hemophilia (FISH);

•  Jakość życia związana ze stanem zdrowia:  
(HaemoQol, Canadian Hemophilia Outco-

mes: Kids’ Life Assessment Tool [CHO-

-KLAT]).

5.  Dalsze informacje dotyczące czynnościowych 
i izykalnych skal badania dostępne są w kom-

pendium narzędzi oceny WFH pod adresem: 
www.wfh.org/assessment_tools.

1.9 Leczenie bólu

1.  Ból ostry i przewlekły to powszechny problem 
u pacjentów z hemoilią. Poprawna ocena źró-

dła bólu odgrywa kluczową rolę w jego zwal-
czaniu oraz skutecznym leczeniu.

Ból związany z dostępem żylnym
1.  Przeważnie w takim przypadku nie są poda-

wane żadne leki przeciwbólowe.

2.  U niektórych dzieci pomocny może być miej-
scowy środek znieczulający w aerozolu lub 
maści, zaaplikowany w okolicy wkłucia. 

Ból powodowany przez krwawienia 
do mięśni i stawów 
1.  Jak najszybciej należy podać czynnik krzep-

nięcia, aby zatrzymać krwawienie, jednak  
często do opanowania bólu potrzebne są do-

datkowe leki (zobacz na następnej stronie: 
Tabela 1.5: Strategie leczenia bólu u pacjen-

tów z hemoilią).

2.  Inne metody to kompresy chłodzące, unieru-

chomienie, szyny i kule [44].

Ból pooperacyjny
1.  Należy unikać środków przeciwbólowych po-

dawanych domięśniowo.

2.  Ból pooperacyjny powinien być leczony w kon-

sultacji z anestezjologiem.

3.  Początkowo można podawać dożylnie mor- 
inę lub inne narkotyczne środki przeciw- 
bólowe, a następnie doustne opioidy, takie jak  
tramadol, kodeina, hydrokodon i inne.

4.  Kiedy ból się zmniejszy, można zastosować 
paracetamol (acetaminofen).

Ból powodowany przewlekłą 
artropatią hemoilową
1.  Przewlekła artropatia rozwija się u pacjentów, 

którzy nie byli odpowiednio leczeni, kiedy wy-

stępowały wylewy do stawów.
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2.  Na leczenie składa się ćwiczenie i odpowied-

nie leczenie przeciwbólowe, według propozy-

cji w Tab. 1.5. (Poziom 2) [15, 45]

3.  Inhibitory COX-2 odgrywają w tej sytuacji 
większą rolę. (Poziom 2) [46, 47]

4.  Należy unikać stosowania innych niesteroido-

wych leków przeciwzapalnych. (Poziom 2) [48]

5.  Kiedy ból powoduje unieruchomienie (upośle-

dzenie funkcji), może być wskazany zabieg or-
topedyczny.

6.  Pacjenci z przewlekle utrzymującym się bólem 
powinni być pod opieką zespołu leczenia bólu.

1.10 Zabiegi chirurgiczne i procedury inwazyjne

1.  Powikłania hemoilii lub niezwiązane z nią 
choroby mogą wymagać interwencji chirur-
gicznej. Następujące problemy mają kluczowe 
znaczenie w kwestii wykonywania zabiegów 
chirurgicznych u pacjentów z hemoilią.

2.  Wykonanie zabiegu chirurgicznego u pacjenta 
z hemoilią wymaga dodatkowego planowania 
i współpracy z zespołem opieki medycznej.

3.  Leczenie chirurgiczne pacjenta z hemoilią 
najlepiej wykonać na terenie centrum kom-

pleksowego leczenia hemoilii lub w poro-

zumieniu z nim. (Poziom 3) [50, 51]
4.  Anestezjolog uczestniczący w zabiegu powi-

nien mieć doświadczenie w leczeniu pacjen-

tów z zaburzeniami krzepnięcia.

5.  Wymagane jest wsparcie laboratoryjne w celu 
rzetelnego monitorowania poziomów czynnika 
krzepnięcia i badania inhibitorów. 

6.  Ocena przed zabiegiem powinna zawierać 
badanie w kierunku obecności inhibitora 

i oznaczenie jego aktywności, zwłaszcza 
gdy poziomy czynnika krzepnięcia po po-

daniu koncentratu są istotnie niższe od 
oczekiwanych. (Poziom 4) [52, 53]

7.  Zabieg należy zaplanować na początek tygo-

dnia, najlepiej w godzinach rannych, aby za-

pewnić optymalne wsparcie laboratorium oraz 
dostęp do banku krwi, jeśli wystąpi taka po-

trzeba.

8.  Należy zapewnić odpowiednie ilości koncen-

tratu czynnika krzepnięcia na czas zabiegu, 
podczas opieki pooperacyjnej oraz na czas 
potrzebny do wygojenia i/ lub rehabilitacji.

9.  Jeżeli nie są dostępne koncentraty czynnika 
krzepnięcia, należy zapewnić wsparcie banku 
krwi w zakresie preparatów osocza. 

TABELA 1-5: STRATEGIE LECZENIA BÓLU U PACJENTÓW Z HEMOFILIĄ
Paracetamol (acetaminofen) 
W razie braku powodzenia 

Inhibitor COX-2 (np. celekoksyb, meloxicam, nimesulid i inne)
LUB

Paracetamol (acetaminofen) plus kodeina (3–4 razy dziennie)
LUB

Paracetamol (acetaminofen) plus tramadol (3–4 razy dziennie)

Morina: używać formy wolno uwalniającej się, a w razie konieczności szybko działającej.
Zwiększyć dawkę preparatu wolno uwalniającego się, jeśli preparat szybko działający  

jest używany więcej niż 4 razy dziennie.

1

2

3

Uwagi:
•  Jeśli z jakiegokolwiek powodu wstrzymano podawanie leku na pewien czas, pacjenci, którzy przyjmowali i tolerowali 

wysoką dawkę leku narkotycznego, powinni rozpocząć ponowne jego przyjmowanie od niskiej dawki lub użyć 
słabszego leku. Leczenie powinno być prowadzone pod kontrolą lekarza.

•  U pacjentów z nadciśnieniem i zaburzeniami funkcji nerek inhibitory COX-2 powinny być stosowane z ostrożnością.
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10.  Dawka i czas podawaniu koncentratu czynni-
ka krzepnięcia zależy od typu przeprowadza-

nego zabiegu (patrz: Tabele 7-1 i 7-2).

11.  Efektywność hemostazy w kontekście zabie-

gu chirurgicznego można ocenić według kry-

teriów zdeiniowanych przez Komitet Nauki 
i Standaryzacji Międzynarodowego Towarzy-

stwa Zakrzepicy i Hemostazy (patrz: Tabela 
1-6) [64].

12.  Pacjenci z łagodną postacią hemoilii A, 
jak również pacjenci otrzymujący inten-

sywne leczenie czynnikiem krzepnięcia 
po raz pierwszy, są narażeni na szczegól-

ne ryzyko rozwoju inhibitora i powinni zo-

stać poddani ponownemu badaniu w kie-

runku jego występowania po 4–12 tygo-

dniach od zabiegu. (Poziom 4) [54]
13.  Dokładna kontrola obecności inhibitora jest 

również wskazana u pacjentów z umiarkowa-

ną/ łagodną hemoilią A, otrzymujących wle-

wy ciągłe po zabiegu [55].

14.  Podanie czynnika krzepnięcia/ środków he-

mostatycznych jest koniecznie przed wykona-

niem inwazyjnych zabiegów, np. punkcji lędź-

wiowej, oceny gazometrii krwi tętniczej, zabie-

gów endoskopowych z pobraniem wycinka.

TABELA 1-6: KRYTERIA OCENY PRAWIDŁOWOŚCI HEMOSTAZY PRZY ZABIEGACH CHIRURGICZNYCH 
[64]

Śródoperacyjna i pooperacyjna utrata krwi podobna (w granicach 10%) jak u pacjentów 
bez hemoilii.
•  Brak konieczności podawania dodatkowych (nieplanowanych) dawek czynnika VIII/ IX, 

czynników omijających ORAZ
•  Przetaczanie preparatów krwi wymagane podobnie często jak u pacjentów bez 

hemoilii.

Śródoperacyjna i/ lub pooperacyjna utrata krwi nieznacznie wyższa niż przewidywana 
u pacjenta bez hemoilii (w granicach 10–25%), ale w ocenie chirurga prowadzącego/ 
anestezjologa różnica jest klinicznie nieistotna.
•  Brak konieczności podawania dodatkowych (nieplanowanych) dawek czynnika VIII/IX,  

czynników omijających ORAZ
•  Przetaczanie preparatów krwi wymagane podobnie często jak u pacjentów 

bez hemoilii.

Śródoperacyjna i/ lub pooperacyjna utrata krwi wyższa niż przewidywana u pacjenta 
bez hemoilii (25–50%) i konieczne jest dodatkowe leczenie.
•   Dodatkowa (nieplanowana) dawka czynnika VIII/ IX, czynników omijających LUB
•   Zwiększone (do 2 razy w stosunku do przewidywanego) zapotrzebowanie 

na przetoczenia preparatów krwi.

Znaczna śródoperacyjna i/ lub pooperacyjna utrata krwi, znacząco wyższa 
niż przewidywana u pacjenta bez hemoilii (> 50%), wymagająca interwencji 
i nieuzasadniona przez inny niż hemoilia problem chirurgiczny/medyczny. 
•  Nieoczekiwana hipotensja lub niespodziewane przeniesienie na OIOM z powodu 

krwawienia LUB
•  Zwiększone (ponad 2 razy w stosunku do przewidywanego) zapotrzebowanie 

na przetoczenia preparatów krwi.
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Uwagi:
•  Do oszacowania utraty krwi podczas zabiegu można wykorzystać poziom hemoglobiny przed operacją i po niej, 

a także liczbę przetoczonych jednostek koncentratu krwinek czerwonych.
•  Hemostaza w miejscu zabiegu powinna być oceniona przez chirurga prowadzącego i/ lub anestezjologa 

oraz udokumentowana w ciągu 72 godzin po zabiegu.
•  Zabiegi chirurgiczne mogą być klasyikowane jako większe lub mniejsze. Większy zabieg chirurgiczny jest 

zdeiniowany jako taki, która wymaga zabezpieczenia hemostazy na okres dłuższy niż 5 kolejnych dni.
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1.11 Opieka i leczenie stomatologiczne 

1.  U osób z hemoilią prawidłowa higiena jamy 
ustnej ma zasadnicze znaczenie w zapobiega-

niu chorobom przyzębia i próchnicy, które pro-

wadzą do krwawienia z dziąseł [56].

2.  Należy regularnie przeprowadzać badanie 
stomatologiczne, począwszy od momentu wy-

rzynania się zębów mlecznych u dziecka.

3.  Pacjent powinien szczotkować zęby dwa razy 
dziennie szczotką o średniej twardości, by 
usunąć płytkę nazębną.  

4.  Należy używać nici dentystycznej lub szczote-

czek międzyzębowych, jeśli to możliwe.

5.  W rejonach, gdzie w wodzie nie występuje na-

turalny luor, należy używać luorowanej pasty 
do zębów. W razie potrzeby można także zale-

cać suplementację luoru.

6.  Wszyscy pacjenci w wieku od 10 do 14 lat po-

winni zostać zbadani pod kątem ortodontycz-

nym, by ocenić występowanie problemów 
związanych ze stłoczeniem zębów, które 
mogą skutkować chorobami przyzębia w razie 
braku leczenia.

7.  Wymagana jest bliska współpraca między le-

karzem stomatologiem a zespołem zajmują-

cym się hemoilią, by zapewnić kompleksową 
opiekę dentystyczną.

8.  U pacjentów z hemoilią można, w znieczule-

niu miejscowym, wykonywać pełen zakres 
technik dostępnych w chirurgii stomatologicz-

nej. Znieczulenie nasiękowe oraz iniekcje 
śródbrodawkowe i śródwięzadłowe często wy-

konywane są pod osłoną czynnika (20–40%). 
Możliwe jest wykonanie ich bez takiej osłony, 
wymaga to jednak doświadczenia. (Poziom 4) 
[57, 58]

9.  Przed zastosowaniem blokady nerwu zębodo-

łowego dolnego lub ostrzyknięciem języka 
może być wymagane leczenie w ośrodku le-

czenia hemoilii.

10.  Ekstrakcja zęba oraz procedury chirur-
giczne w obrębie jamy ustnej powinny 
odbywać się po zaplanowaniu zabezpie-

czenia hemostatycznego. Zabezpiecze-

nie hemostatyczne powinno być uzgod-

nione z hematologiem. (Poziom 3) [51]
11.  Kwas traneksamowy (EXACYL) lub epsi-

lon-aminokapronowy (EACA) stosowane 
są po zabiegach stomatologicznych 

w celu ograniczenia konieczności poda-

wania czynnika krzepnięcia. (Poziom 4) 
[59, 60]

12.  Antybiotyki doustne należy przepisywać tylko 
wtedy, gdy jest to podyktowane konieczno-

ścią kliniczną.

13.  Po ekstrakcji zęba można także stosować 
środki miejscowej ochrony hemostatycznej. 
Najczęściej stosuje się oksydowaną celulozę 
i klej ibrynowy. 

14.  Po ekstrakcji zęba należy pouczyć pacjenta 

o konieczności unikania gorących pokarmów 
lub napojów do momentu odzyskania prawi-
dłowego czucia. Pacjent powinien również 
wystrzegać się palenia tytoniu, gdyż może to 
pogorszyć gojenie się rany. Należy regular-
nie płukać usta ciepłym roztworem soli ku-

chennej przez pięć do siedmiu dni po zabie-

gu lub do wyleczenia rany, począwszy od na-

stępnego dnia po zabiegu.

15.  Przedłużone krwawienie, problemy  z mową, 
połykaniem lub oddychaniem występujące 
po zabiegach stomatologicznych powinny 
być natychmiast zgłoszone hematologowi lub 
chirurgowi stomatologicznemu.

16.  Należy unikać stosowania niesterydowych 
leków przeciwzapalnych (NLPZ) i aspiryny.

17.  Odpowiednia dawka paracetamolu/ aceta-

minofenu co 6 godzin przez dwa lub trzy dni 
pomoże zapobiec bólowi wynikającemu 

z ekstrakcji.

18.  Obecność chorób zakaźnych przenoszonych 
drogą krwi u pacjenta nie powinna wpływać 
na dostępność opieki dentystycznej.

19.  Zapobieganie krwawieniom w trakcie zabie-

gów stomatologicznych u pacjentów z inhibi-
torami w kierunku czynnika VIII lub czynnika 
IX wymaga starannego zaplanowania [61].
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 2 SZCZEGÓLNE PROBLEMY  
W KOMPLEKSOWEJ OPIECE

2.1 Nosicielki

1.  Hemoilia jest chorobą związaną z chromoso-

mem X, która zazwyczaj dotyka męĪczyzn, 
kobiety zaĞ są nosicielkami hemoilii.

2. Zawsze nosicielkami sąŚ

•  córki chorego na hemoilię,

•  matki mające jednego syna z hemoilią i co 
najmniej jednego innego krewnego chorują-

cego na hemoilię,

•  matki mające jednego syna z hemoilią i co 
najmniej jedną krewną, u której potwierdzo-

no nosicielstwo genu hemoilii,

•  matki dwóch lub więcej synów z hemoilią.

3.  Przewidywany Ğredni poziom czynnika krzep-

nięcia u nosicielek hemoilii wynosi 50% po-

ziomu występującego w populacji osób zdro-

wych [1, 2].

4.  WiększoĞć nosicielek hemoilii nie ma obja-

wów choroby.

5.  Nosicielki z poziomem czynnika krzepnięcia 
wynoszącym 40–60% normy mogą mieć 
zwiększoną skłonnoĞć do krwawień [3].

6.  Niektóre nosicielki mogą mieć poziom krzepli-
woĞci na poziomie osób chorych na hemoilię 
(głównie postaci łagodnej). W rzadkich przy-

padkach poziom czynnika u nosicielki moĪe 
znaleĨć się w zakresie umiarkowanej lub cięĪ-

kiej hemoilii, co bywa spowodowane zaburzo-

ną lionizacją, czyli losową inaktywacją jedne-

go z chromosomów X (patrzŚ Tabela 1-1).

7.  Nosicielki z poziomem czynnika krzepnięcia 
zbliĪonym do osób chorych na hemoilię mogą 
mieć objawy w postaci krwawień zaleĪnych od 
stopnia niedoboru czynnika krzepnięcia, 
szczególnie podczas urazów lub zabiegów 
chirurgicznych [3].

8.  Nasilone krwawienie miesięczne i znaczne 
krwawienie po interwencjach medycznych to 
najczęstsze objawy występujące u nosicielek 
o istotnie obniĪonym poziomie czynnika krzep-

nięcia [3].

9.  Nosicielki, które mają niski poziom czynnika 
krzepnięcia, powinny być zaliczone do osób 
mających hemoilię o odpowiednim stopniu 
cięĪkoĞci i powinny być odpowiednio leczone.

10.  Leki antykoncepcyjne i leki antyibrynolitycz-

ne są przydatne w kontrolowaniu nadmierne-

go krwawienia miesięcznego.

11.  Poziomy czynnika VIII mogą znacznie wzro-

snąć w okresie ciąĪy. Jednak poziom czynni-
ka IX zwykle nie zmienia się w sposób zna-

czący [4].

12.  Bliskie krewne (matka, siostry i córki) 

osoby chorej na hemoilię powinny 
mieć skontrolowany poziom czynnika 
krzepnięcia. Jest to szczególnie zaleca-
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ne przed każdą inwazyjną interwencją 
medyczną, porodem, a także wtedy, 

gdy wystąpią jakieĞ niepokojące obja-

wy. (Poziom 3) [3, 5]

2.2 Badania genetyczne/ poradnictwo i diagnostyka prenatalna

1.   W miarę możliwoĞci potencjalnym nosi-
cielkom z rodzin osób z hemoilią należy 
zaproponować badania genetyczne na 
nosicielstwo, co umożliwi poradnictwo 
genetyczneś jeĞli rodzina będzie tego 
chciała, należy zapewnić również dia-

gnostykę prenatalną. (Poziom 4) [6]
2.  Analiza DNA w celu zidentyikowania mutacji 

odpowiedzialnej za hemoilię w danej rodzinie 
staje się łatwiejsza technicznie i coraz po-

wszechniej dostępna. Ułatwia to identyikację 
nosicielek i diagnostykę prenatalną płodów 
płci męskiej.

3.  Poradnictwo genetyczne odgrywa kluczową 
rolę w pomocy przy podejmowaniu bardziej 
Ğwiadomych decyzji przez osoby z hemoilią, 
nosicielki genu hemoilii oraz ich rodziny.

4.  Diagnostykę prenatalną proponuje się zazwy-

czaj, gdy rozwaĪane jest zakończenie ciąĪy 

w przypadku stwierdzenia choroby płodu. Jed-

nakĪe moĪna ją teĪ przeprowadzić, aby pomóc 
rodzinie w odpowiednim zaplanowaniu porodu. 
W przypadku dziecka dotkniętego hemoilią 
naleĪy unikać porodów wspomaganych.

5.  Płeć płodu moĪna okreĞlić za pomocą bada-

nia PCR specyicznie wykrywającego chro-

mosom Y w osoczu/ surowicy matki po 7–9. ty-

godniu ciąĪy lub za pomocą ultrasonograii, 
wykonanej od 11. tygodnia ciąĪy [9].

6.  Główną metodą diagnostyki prenatalnej 
potwierdzającej hemoilię jest biopsja 
kosmówki. Najlepiej wykonać ją między 
9. a 14. tygodniem ciąży. WczeĞniejsze 
przeprowadzenie biopsji może wiązać 
się ze zwiększonym ryzykiem powikłań, 
np. w postaci nieprawidłowoĞci budowy 
kończyn płodu. (Poziom 1) [10-13]

7.  Amniopunkcja płodu moĪe być wykonywana 

w 15–17. tygodniu ciąĪy.

8.  Koniecznym warunkiem jest znajomoĞć i prze-

strzeganie odpowiednich przepisów regulują-

cych te procedury diagnostyczne w kraju, 
w którym są one wykonywane.

9.  W przypadku nosicielek, które mają niski  
poziom czynnika krzepnięcia (< 50 j.m./dl),  
wymagane jest wsparcie hemostatyczne, aby 
zapobiec krwawieniom podczas zabiegów 
diagnostyki prenatalnej.

10.  Wszystkie inwazyjne metody diagno-

styki prenatalnej mogą powodować 
przeciek płodowo-matczyny (przedo-

stanie się krwi płodu do krążenia mat-
ki). U matek RhD ujemnych należy po-

dać immunoglobulinę anty-D. (Poziom 
3) [14]

11.  Diagnostyka preimplantacyjna pozwala na 
wybór zarodków wolnych od mutacji i następ-

nie wszczepienie ich do macicy [15].

2.3 Poród dziecka z podejrzeniem lub rozpoznaniem hemoilii

1.  Poziom czynnika zazwyczaj wzrasta do war-
toĞci prawidłowych podczas 2. i 3. trymestru 
ciąĪy, dlatego naleĪy go kontrolować u nosi-
cielek w 3. trymestrze, aby podjąć właĞciwą 
decyzję co do uzupełniającego podawania 
czynnika podczas porodu. (Poziom 3) [4]

2.  U nosicielek z istotnie obniżonym pozio-

mem czynnika krzepnięcia (< 50 j.m./dl) 

podanie czynnika jest niezbędne do 
przeprowadzenia wszelkich zabiegów 
chirurgicznych lub procedur inwazyj-
nych, w tym porodu. (Poziom 3) [4]

3.  JeĞli w przypadku matki będzie konieczne 
podniesienie poziomu czynnika krzepnięcia, 
naleĪy takie leczenie zaplanować jeszcze 
przed porodem.
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4.  Metoda porodu u nosicielki rodzącej zdrowe 
dziecko powinna być uzaleĪniona od wskazań 
połoĪniczych.

5.  Poród dziecka z rozpoznaną lub podej-
rzewaną hemoilią, niezależnie od tego, 
czy jest to poród naturalny czy drogą ce-

sarskiego cięcia, powinien być możliwie 
bezurazowy, po to, aby zmniejszyć ryzy-

ko ewentualnego wystąpienia krwawie-

nia. (Poziom 3) [4]
6.  Podczas porodu siłami natury naleĪy unikać 

stosowania kleszczy i urządzeń próĪniowych.  
NaleĪy równieĪ unikać inwazyjnych zabiegów 
na dziecku, takich jak pobieranie próbek krwi 
płodu z główki i elektrod zakładanych na głów-

kę [16].

2.4 Szczepienia

1.  Osoby z zaburzeniami krzepnięcia krwi 
powinny być szczepione, ale szczepion-

kę najlepiej podawać podskórnie, a nie 
domięĞniowo lub Ğródskórnie, chyba że 
zastosowano osłonowo wlew koncentra-

tu czynnika krzepnięcia. (Poziom 4) [17]

2.   JeĞli konieczna jest iniekcja domięĞniowaŚ

•  Najlepiej jest wykonać ją krótko po podaniu 
czynnika krzepnięciaś

•  Na 5 minut przed wykonaniem zastrzyku 
moĪna przyłoĪyć lód w miejscu wkłuciaś

•  Powinno się uĪywać najcieńszych igieł, jakie 
są dostępne (zazwyczaj 25-27 ż)ś

•  W miejscu zastrzyku zastosować ucisk 
przez co najmniej 5 minut.

3.  Podawanie Īywych szczepionek wirusowych 
(np. doustnej szczepionki przeciwko polio, 
MMR) moĪe być przeciwwskazane u pacjen-

tów z zakaĪeniem HIV.

4.  Chorzy na hemoilię obarczeni HIV powinni 
otrzymać szczepienia przeciw pneumokokom 
oraz doroczne szczepienia przeciw grypie.

5.  Uodpornienie przeciwko WZW typu A i B 
jest ważne u wszystkich osób z hemo- 
ilią. Szczepienia te mogą być mniej  
skuteczne u osób z zakażeniem HIV. (Po-

ziom 4) [19, 20]

2.5 Problemy psychospołeczne

1.  Pacjentów i ich rodziny naleĪy objąć wspar-
ciem psychologicznym i socjalnym [21, 22].

2.  Hemoilia stanowi równieĪ obciąĪenie inanso-

we, które nakłada ograniczenia na wiele 
aspektów normalnego Īycia [23].

3.  Pracownik socjalny i/ lub inni członkowie ze-

społu kompleksowej opieki powinniŚ

•  dostarczyć jak najwięcej informacji na temat 
izycznych, psychologicznych, emocjonal-
nych i ekonomicznych aspektów hemoilii, 
w formach zrozumiałych dla pacjenta/ 
rodzinyś

•  być otwarci i szczerzy w udzielaniu informa-

cji na temat wszystkich aspektów opiekiś

•  pozwalać pacjentowi i rodzinie przepracowy-

wać swoje emocje i zadawać pytania, a tak-

Īe cierpliwie zapewniać mu opiekę oraz 
wsparcieś

•  rozmawiać z chorymi dziećmi, a nie tylko 

z ich rodzicami. Dzieci potraią często zrozu-

mieć sporo na temat swojej choroby, a jeĞli 
są odpowiednio poinformowane i wyeduko-

wane – mogą bardzo dobrze współpraco-

wać z lekarzemś

•  przypominać rodzicom, aby nie zaniedby-

wać rodzeństwa, które jest zdroweś

•  potraić rozpoznawać sygnały ostrzegawcze 
wypalenia i depresji, które często mogą to-

warzyszyć chorobie przewlekłej i wskazy-

wać sposoby radzenia sobie z nimiś 

•  rozumieć, Īe na postrzeganie choroby przez 
pacjenta mogą wpływać względy kulturoweś
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•  zachęcać pacjentów do aktywnoĞci zawodo-

wej oraz do aktywnego wypoczynkuś

•  współpracować z organizacjami pacjentów, 
wspomagać je w staraniach o wysoką jakoĞć 
opieki nad chorymi na hemoilię, poprawę le-

czenia oraz w zakresie edukacji chorych i ich 
rodzinś

•  pozyskać wsparcie lokalnych grup i organi-
zacji, jeĞli brak odpowiednich pracowników 
socjalnych.

2.6 Seksualność

1.  Pacjenci z hemoilią mogą normalnie odbywać 
stosunki płciowe [24].

2.  Krwawienia do mięĞni (np. do mięĞnia biodro-

wo-lędĨwiowego) mogą niekiedy być wyni-
kiem aktywnoĞci seksualnej.

3.  Powikłaniom hemoilii mogą towarzyszyć za-

burzenia czynnoĞci seksualnych, takie jak 
brak libido lub impotencja.

4.  Ból lub strach przed bólem mogą wpływać na 
popęd seksualny, w niektórych przypadkach 
artropatia hemoilowa moĪe utrudniać współ-

Īycie płciowe (warto omówić to z lekarzem).

5.  Na seksualnoĞć mogą teĪ wpływać zakaĪenia 
HCV i HIV, choroby związane z wiekiem (nad-

ciĞnienie tętnicze i cukrzyca) oraz stosowanie 
niektórych leków.

6.  W niektórych przypadkach mogą być pomoc-

ne doustne inhibitory fosfodiesterazy-5 (silde-

nail, tadalail). NaleĪy pamiętać, Īe leki te ła-

godnie hamują agregację płytek krwi in vitro 

i mogą powodować krwawienia z błony Ğluzo-

wej nosa.

2.7 Starzenie się pacjentów z hemoilią

1.  Starzejący się pacjenci z hemoilią nieuchron-

nie zapadają na choroby związane z wiekiem 
[24, 25].

2.  Choroby współistniejące u starzejących się 
pacjentów z hemoilią powinny być odpowied-

nio leczone, poniewaĪ mogą zaostrzać pro-

blemy związane z hemoilią i wpływać na ja-

koĞć Īycia.

Osteoporoza

1.  Mineralna gęstoĞć koĞci (BMD) u chorych 

na hemoilię jest zmniejszona [26, 27].

2.  Zwiększona liczba zmienionych chorobowo 
stawów, zmniejszenie zakresu ruchu w sta-

wach i zaniki mięĞni prowadzące do zmniej-
szonej aktywnoĞci ruchowej są związane 

z niĪszą BMD.

3.  JeĞli pozwala na to stan stawów, naleĪy za-

chęcać pacjentów do ćwiczeń z obciąĪeniem 
(odpowiednia aktywnoĞć izyczna), które po-

prawiają gęstoĞć koĞci.

4.  MoĪe być wymagana suplementacja w wapń 

i witaminę D, a takĪe leczenie bisfosfonianami. 

Przed rozpoczęciem długotrwałego leczenia 
bisfosfonianami wskazana jest konsultacja 
stomatologiczna [28, 29].

Otyłość
1.  Wzrasta liczba osób z nadwagą (BMI 25–30 

kg/m2) i otyłoĞcią (BMI > 30 kg/m2).

2.  Brak aktywnoĞci moĪe przyczyniać się do 
wzrostu BMI i zwiększenia masy ciała.

3.  Wysokie BMI jest związane zeŚ

•  znacznym ograniczeniem zakresu ruchu 
(ROMś ang. range of motion) [31],

•  zwiększeniem bólu zwyrodnieniowo zmie-

nionych stawów,

•  zwiększonym ryzykiem wielokrotnych krwa-

wień do tych samych stawów [32],

•  zwiększonym ryzykiem rozwoju cukrzycy, 
miaĪdĪycy i chorób układu krąĪenia, co 
moĪe prowadzić do dalszego uszkodzenia 
stawów objętych artropatią.

4.  NaleĪy zalecać regularną aktywnoĞć 
izyczną.
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5.  JeĞli ograniczenia funkcjonalne uniemoĪliwia-

ją częĞć aktywnoĞci Īycia codziennego, izjo-

terapeuta zaznajomiony z hemoilią moĪe za-

proponować odpowiednie rozwiązania alter- 
natywne.

6.  W niektórych przypadkach moĪe być wskaza-

ne skierowanie do dietetyka. 

Nadciśnienie
1.  Pacjenci z hemoilią mają wyĪsze Ğrednie ci-

Ğnienie tętnicze, dwa razy częĞciej występuje 
u nich nadciĞnienie tętnicze, częĞciej takĪe 
stosują leki przeciw nadciĞnieniu w porówna-

niu do populacji ogólnej [33, 34].

2.  Z uwagi na zwiększone ryzyko krwawienia na-

leĪy pacjentom z hemoilią mającym nadci-
Ğnienie zapewnić odpowiednie leczenie, a tak-

Īe regularnie kontrolować ich ciĞnienie krwi.

3.  W przypadku braku innych czynników ryzyka 
sercowo-naczyniowego, ciĞnienie skurczowe 
krwi naleĪy utrzymać w zakresie wartoĞci 
≤ 140 mmHg, a rozkurczowe ≤ 90 mmHg.

Cukrzyca (DM; łac. diabetes mellitus)
1.  CzęstoĞć występowania cukrzycy przy hemo-

ilii nie jest dobrze udokumentowana, ale 
częstsze występowanie tej choroby zaobser-
wowano w grupie osób chorujących na łagod-

ną postać hemoilii [35].

2.  U starzejących się pacjentów chorych na 
hemoilię, zwłaszcza wĞród tych, którzy 
mają nadwagę, poziom glukozy powinien 
być kontrolowany co roku.

3.  JeĞli wskazane jest leczenie insuliną, za-

strzyki podskórne mogą być wykonywa-

ne bez powikłań krwotocznych. (Poziom 
5) [24]

Hipercholesterolemia
1.  ĝredni poziom cholesterolu u pacjentów z he-

moilią jest zwykle niĪszy niĪ w populacji ogól-
nej [36].

2.  Poziom cholesterolu (cholesterolu całkowitego 
i frakcji HDL oraz LDL) powinien być mierzony 
u starszych pacjentów z hemoilią ze względu 

na ryzyko wystąpienia chorób układu 
sercowo-naczyniowego.

3.  JeĞli poziom cholesterolu jest wysoki, zaleca 
się leczenie. Zasadniczo wartoĞć stosunku 
cholesterolu całkowitego do HDL nie powinna 
przekraczać 8.

Choroby układu sercowo-
naczyniowego
1.  Pacjenci z hemoilią wydają się mieć zmniej-

szone ryzyko zgonu wskutek choroby niedo-

krwiennej układu krąĪenia, ale liczba zgonów 
z tego powodu wzrasta [34, 37, 38].

2.  Opisano moĪliwy związek pomiędzy wystą-

pieniem zawału mięĞnia sercowego a wcze-

Ğniejszym podaniem koncentratu czynnika 
krzepnięcia [39, 40].

3.  Pacjenci chorzy na hemoilię z chorobą układu 
krąĪenia powinni być leczeni w sposób dosto-

sowany do ich indywidualnej sytuacji, w kon-

sultacji z kardiologiem [41, 42].

4.  W leczeniu ostrych zespołów wieńcowych wy-

magających przezskórnej interwencji wieńco-

wej (PCI)Ś

•  Wymagana jest odpowiednia korekta krze-

pliwoĞci za pomocą koncentratów czynni-
ka krzepnięcia przed PCI oraz do 48 go-

dzin po PCI. (Poziom 4) [40, 41, 43]

•  NaleĪy unikać zbyt wysokich poziomów  
czynnika krzepnięcia po to, aby uniknąć 
powstawania zakrzepów.

•  Przy prawidłowym poziomie brakującego 
czynnika krzepnięciaŚ

–  heparyna moĪe być podawana zgodnie 
ze standardowymi protokołami kardio- 
logicznymi,

–  mogą być podawane inhibitory glikopro-

teiny IIb/IIIa (abciximab, tiroiban) stoso-

wane w PCI z implantacją stentu.

•  Preferowany jest dostęp z tętnicy pro-

mieniowej, jeĞli jest technicznie możli-
wy, zamiast dostępu z tętnicy udowej, 
aby zminimalizować ryzyko krwawie-

nia zaotrzewnowego lub w pachwinie. 
(Poziom 4) [40, 41, 43]
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•  Koncentraty czynnika naleĪy podawać na 
czas podwójnej terapii przeciwpłytkowej, za-

zwyczaj około dwóch tygodni, starając się 
uzyskać minimalne stęĪenie 30 j.m./dl [41].

•  Długotrwałe stosowanie aspiryny nie 
jest zalecane w ciężkiej hemoilii. Stoso-

wanie aspiryny u pacjentów otrzymują-

cych intensywnie i regularnie leczenie 
proilaktyczne jest możliwe, choć dane 
na temat bezpieczeństwa takiego lecze-

nia u chorych  na hemoilię są niewystar-
czające [41].

Aspekt psychospołeczny
1.  U starszych pacjentów obecnoĞć bolesnej ar-

tropatii upoĞledzającej sprawnoĞć moĪe wpły-

wać na jakoĞć Īycia i moĪe prowadzić do utra-

ty niezaleĪnoĞci [44].

2.  Pacjenci mogą mieć do czynienia z nieoczeki-
wanymi problemami emocjonalnymi ze wzglę-

du na wspomnienia negatywnych doĞwiad-

czeń związanych z hemoilią (takich jak poby-

ty w szpitalu) w okresie młodoĞci.

3.  Wskazane jest wprowadzenie stosownych 
adaptacji w domu lub w pracy i odpowiedni 
program leczenia bólu w celu poprawy jakoĞci 
Īycia oraz zachowania niezaleĪnoĞci.

4.  Chorzy powinni uzyskać aktywne wsparcie 
psychologiczno-socjalne ze strony pracowni-
ka socjalnego, pielęgniarki zajmującej się he-

moilią, lekarza i/ lub psychologa.

2.8 Choroba von Willebranda i rzadkie zaburzenia krzepnięcia

1.  WŻH pragnie zapewniać wsparcie i informacje 
dla pacjentów, rodzin i lekarzy zajmujących się 
chorymi na inne dziedziczne zaburzenia 
krzepnięciaś wielu takich pacjentów znajduje 
się pod opieką oĞrodków leczenia hemoilii.

2.  Niniejsze wytyczne obowiązują w leczeniu he-

moilii. Ostatnie publikacje na temat zasad dia-

gnostyki i leczenia choroby von Willebranda 
(vWD) i rzadkich skaz krwotocznych to między 
innymiŚ

•  Management of von Willebrand diseaseŚ 
a guideline from the UK Haemophilia Centre 
Doctors’ Organization. „Haemophilia” 
2004ś10(3)Ś218-231,

•  The Diagnosis, źvaluation and Management 
of von Willebrand Disease. US Dept of He-

alth and Human Services, National Heart, 
Lung and Blood Institute NIH Publication no. 
08-5832, December 2007. www.nhlbi.nih.
gov, 

•  Von Willebrand DiseaseŚ An Introduction for 
the Primary Care Physician. David Lillicrap 
and Paula James, World Żederation of He-

mophilia Treatment of Hemophilia mono-

graph No 47, January 2009. www.wfh.org,

•  Rare Bleeding Disorders. Peyvandi Ż, Kauf-
man R, Selighson U et al. „Haemophilia” 
2006 Julś 12 SupplŚ 137-42,

•  The Rare Coagulation Disorders. Paula Bol-
ton-Maggs, World Żederation of Hemophilia 
Treatment of Hemophilia No 39, April 2006. 
www.wfh.org.
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 3 DIAGNOSTYKA  
LABORATORYJNA

1.  Prawidłowa diagnoza jest niezbędna dla za-

pewnienia odpowiedniego leczenia. RóĪne 
skazy krwotoczne mogą mieć bardzo podobne 
objawy.

2.  Prawidłową diagnozę moĪna uzyskać jedynie 
przy wsparciu laboratorium zapewniającego 
kompleksowe usługi wysokiej jakoĞci. Ko-

nieczne jest skrupulatne przestrzeganie przez 
laboratorium protokołów i procedur, do czego 
niezbędne jestŚ

•  wiedza i doĞwiadczenie w wykonywaniu ba-

dań układu krzepnięcia,

•  stosowanie odpowiedniego sprzętu oraz 
odczynników,

• kontrola jakoĞci.

3.  Szczegółowe informacje na temat aspektów 
technicznych oraz dokładne instrukcje doty-

czące badań przesiewowych i oznaczeń czyn-

ników krzepnięcia moĪna znaleĨć w wytycz-

nych WŻH na temat diagnozowania hemoilii 
i innych skaz krwotocznychŚ Diagnosis of He-

mophilia and Other Bleeding DisordersŚ A La-

boratory Manual, Second edition [1].

3.1 Wiedza i doświadczenie w wykonywaniu badań układu krzepnięcia

Zasady diagnostyki
1.  Zrozumienie objawów klinicznych hemoilii 

oraz istotnoĞci prawidłowego rozpoznania 
klinicznego.

2.  Stosowanie badań przesiewowych do 
identyikacji potencjalnych przyczyn krwa-

wienia, na przykład okreĞlenie liczby pły-

tek krwi, czasu krwawienia (BTś ang. ble-

eding time, w wybranych przypadkach) lub 
innych badań przesiewowych funkcji pły-

tek, czasu protrombinowego (PT) i czasu 
częĞciowej tromboplastyny po aktywacji 
(APTT).

3.  Potwierdzenie diagnozy poprzez oznaczenie 
czynników krzepnięcia i inne odpowiednie 
szczegółowe badania.

Aspekty techniczne
Przygotowanie pacjenta przed pobraniem próbki 

krwi:

1.  Bycie na czczo zwykle nie jest konieczne 
przed pobraniem krwi w celu zbadania ewen-

tualnej skazy krwotocznej, chociaĪ znaczny 
nadmiar lipidów moĪe wpływać na wyniki ba-

dań wykonywanych przy uĪyciu niektórych 
zautomatyzowanych analizatorów.
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2.  Pacjenci powinni unikać leków, które mogą 
mieć wpływ na wyniki badań, takich jak aspiry-

na, która moĪe powaĪnie wpłynąć na czyn-

noĞć płytek krwi i przedłuĪyć czas krwawie-

nia/ okluzji.

3.  Pacjenci powinni unikać cięĪkiego wysiłku i-

zycznego tuĪ przed pobieraniem krwi do 
badań.

4.  JeĞli pacjent jest szczególnie zdenerwowany 
procedurą pobierania krwi, stęĪenie czynnika 
VIII oraz czynnika von Willebranda moĪe być 
przejĞciowo podwyĪszone.

Pobieranie próbek:

1.  Próbki powinny być pobierane według stan-

dardowych wytycznych [2].

2.  Próbki powinny być pobierane w pobliĪu labo-

ratorium, aby zapewnić szybki transport. Prób-

ki powinny być badane w ciągu czterech go-

dzin od pobrania.

3.  Wyniki badań mogą zmieniać się w zaleĪnoĞci 
od warunków przechowywania próbek. WyĪ-

sze temperatury (> 25°C) z czasem prowadzą 
do spadku aktywnoĞci czynnika VIII, podczas 
gdy w próbkach przechowywanych w niskiej 
temperaturze (2–8°C) układ krzepnięcia ulega 
aktywacji pod wpływem zimna. Dlatego prób-

ka powinna być utrzymywana w temperaturze 
między 20°C a 25°C, o ile to moĪliwe, ale nie 
dłuĪej niĪ cztery godziny.

4.  Miejsce wkłucia musi być czyste, a próbka po-

brana w ciągu jednej minuty od załoĪenia opa-

ski uciskowej (tzw. stazy), bez długotrwałego 
utrudnienia odpływu Īylnego.

5.  Krew powinna być pobierana do plastikowej 
strzykawki lub systemu próĪniowego. Igła po-

winna mieć rozmiar 19–21ż dla dorosłych 

i 22–23ż dla małych dzieci. Do wielu badań 
hemostazy moĪliwe jest równieĪ pobieranie 
materiału przez obwodowe cewniki Īylne lub 
nieheparynizowane centralne cewniki Īylne.

6.  Do badań układu krzepnięcia naleĪy unikać 
pobierania krwi z wszczepionych na stałe 
cewników/ kateterów.

7.  NaleĪy unikać spieniania próbki krwi. Często 
warto odrzucić pierwsze 2 ml zebranej krwi.

8.  Próbki powinny być pobierane do probówek 
zawierających 0,105M–0,109M (ok. 3,2%) 
wodny roztwór dwuwodzianu cytrynianu trójso-

dowego, proporcja krwi do cytrynianu powinna 
wynosić 9Ś1. JeĪeli probówka zawiera mniej niĪ 
80% objętoĞci docelowej, wyniki mogą być za-

fałszowane. WyĪsze niĪ 3,8% stęĪenie cytry-

nianu trójsodowego nie jest juĪ dziĞ zalecane. 

9.  Szybkie i właĞciwe mieszanie z roztworem cy-

trynianu powinno odbywać się przez delikatne 
odwracanie probówki.

10.  JeĪeli próbka nie moĪe być zbadana w ciągu 
czterech godzin od pobrania, osocze ubogo-

płytkowe moĪe zostać zamroĪone w tempe-

raturze –30°C  i przechowywane przez kilka 
tygodni, lub do szeĞciu miesięcy, jeĪeli jest 
przechowywane w temperaturze –70°C [3]. 
Przechowywanie w temperaturze –20°C jest 
zwykle niewystarczające.

11.  ZamroĪone próbki muszą być szybko roz-

mraĪane – przez cztery do pięciu minut, 
w temperaturze 37°C, w celu uniknięcia po-

wstawania krioprecypitatu.

Przygotowanie osocza ubogopłytkowego (PPP; 
ang. platelet-poor plasma):

1.  PPP powinno być przygotowane według stan-

dardowych wytycznych [2].

2.  PPP powinno być przygotowane przez wiro-

wanie próbki z prędkoĞcią minimum 1700g 
przez co najmniej 10 minut w temperaturze 
pokojowej (tj. bez chłodzenia).

3.  PPP moĪe być przechowywane w temperatu-

rze pokojowej (20°C–25°C) przed przeprowa-

dzeniem badania.

4.  JeĞli po odwirowaniu widać, Īe erytrocyty ule-

gły hemolizie podczas obróbki, osocze nie po-

winno być poddawane analizie.

Detekcja punktu końcowego:

1.   Wiele laboratoriów dysponuje obecnie czę-

Ğciowo lub w pełni zautomatyzowanymi anali-
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TABELA 3-1: INTERPRETACJA BADAŃ PRZESIEWOWYCH

zatorami układu krzepnięcia. Dokładne wy-

krycie punktu końcowego krzepnięcia przy 
uĪyciu techniki manualnej wymaga znacznej 
wiedzy, szczególnie jeĞli czas krzepnięcia jest 
wydłuĪony lub stęĪenie ibrynogenu jest ni-
skie, a skrzep cienki i delikatny.

2.  W czasie obserwacji przy ocenie manualnej 
probówkę powinno się przechylać trzykrotnie 
co pięć sekund o kąt około 90°. Pomiędzy 
przechylaniem probówki powinny być zanu-

rzone w łaĨni wodnej o temperaturze 37°C.

Badania przesiewowe (skrining):

1.  U pacjenta z podejrzeniem skazy krwotocznej 
moĪna wykorzystać jako badania przesiewo-

we następujące testyŚ liczba płytek, BT, PT 

i APTT.

2.  Badanie czasu krwawienia (BT) ma stosun-

kowo małą czułoĞć i swoistoĞć. Ponadto 
łatwo ulega ono zafałszowaniu pod wpły-

wem błędów laboratoryjnych, dlatego za-

leca się inne testy funkcji płytek, takie jak 
agregometria płytek, o ile takie badanie 
jest dostępne [5, 6].

3.  Na podstawie wyników badań przesiewowych 
moĪna wstępnie scharakteryzować zaburze-

nie krzepnięcia, co pozwala na podjęcie decy-

zji o szczegółowej diagnostyce (patrzŚ Tabela 
3-1, str. 35).

4.  Wymienione tu badania przesiewowe mogą 
nie wykryć nieprawidłowoĞci u pacjentów z ła-

godnymi skazami krwotocznymi, w tym z nie-

którymi zaburzeniami funkcji płytek krwi, nie-

doborami czynnika XIII i niektórymi rzadkimi 

zaburzeniami ibrynolizy, które mogą być 
związane ze skłonnoĞcią do krwawień.

Test korekcji:

1.  Test korekcji wykorzystuje spulowane prawi-
dłowe osocze (PNPś ang. pooled normal pla-

sma) w celu okreĞlenia, czy przedłuĪenie cza-

su krzepnięcia jest spowodowane niedoborem 
czynnika krzepnięcia, czy krąĪącym antyko-

agulantem (inhibitorem). Test korekcji z oso-

czem niezawierającym czynnika VIII/IX moĪe 
być wykorzystany do wykazania niedoborów 
tych czynników, jeĞli nie są dostępne zestawy 
do oznaczenia ich aktywnoĞci.

Badanie aktywności czynników krzepnięcia:

1.  Poziom czynnika krzepnięcia naleĪy oznaczyć 
w następujących sytuacjachŚ

• w celu postawienia rozpoznania,

• w celu monitorowania leczeniaŚ

–   Laboratoryjne monitorowanie poziomu 
czynnika krzepnięcia jest moĪliwe po-

przez pomiar aktywnoĞci czynnika krzep-

nięcia przed i po podaniu koncentratuś

–   NiĪszy od przewidywanego poziom czyn-

nika krzepnięcia po podaniu czynnika 

i/ lub skrócony okres półtrwania podane-

go czynnika moĪe wskazywać, Īe obec-

ny jest inhibitor.

•  po to, by sprawdzić jakoĞć krioprecypitatuŚ

–   Kontrola stęĪenia czynnika VIII w kriopre-

cypitacie jest przydatna jako częĞć kon-

troli jakoĞci tego produktu.

Norma Prawidłowy Prawidłowy Prawidłowy Prawidłowa

Hemoilia A lub B** Prawidłowy Przedłużony* Prawidłowy Prawidłowa

VWD Prawidłowy Prawidłowy  
lub przedłużony*

Prawidłowy  
lub przedłużony

Prawidłowa  
lub obniżona

Zaburzenie  
funkcji płytek

Prawidłowy Prawidłowy Prawidłowy  
lub przedłużony

Prawidłowa  
lub obniżona

Możliwe rozpoznanie PT APTT* BT Liczba płytek

* Wynik pomiaru APTT w wysokim stopniu zależy od metody laboratoryjnej wykorzystywanej do oznaczenia.
** Taki sam obraz wyników może wystąpić w niedoborze FXI, FXII, prekalikreiny lub kininogenu wielkocząsteczkowego
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2.  Testom fenotypowym brak czułoĞci i swoisto-

Ğci w wykrywaniu nosicielstwa. Niektóre obli-
gatoryjne nosicielki mogą mieć prawidłowe 
wartoĞci współczynnika VIIIŚC/VWŻŚAg. Ba-

dania genotypowe są dokładniejszą metodą 
wykrywania nosicielstwa i w związku z tym są 
zalecane.

3.  Oznaczenie aktywnoĞci czynnika krzepnięcia 
najczęĞciej wykonuje się metodą jednostop-

niową koagulacyjną w oparciu o APTT. WaĪne 
są następujące cechy testówŚ

•  Osocze bez czynnika VIII i IX musi być cał-
kowicie pozbawione tych czynników, tj. za-

wierać odpowiednio <1 j.m./dl czynnika VIII 
lub IX, a jednoczeĞnie wykazywać prawidło-

we poziomy innych czynników krzepnięcia.

•  Osocze referencyjne/ do kalibracji, przygoto-

wane komercyjnie lub lokalnie, musi być wy-

kalibrowane w jednostkach międzynarodo-

wych (tj. w odniesieniu do odpowiedniego 
międzynarodowego standardu WHO).

•  Do przeprowadzenia pełnego badania po-

trzebne są co najmniej trzy róĪne rozcień-

czenia osocza referencyjnego i analizowanej 
próbki.

•  Korzystanie z pojedynczego rozcieńczenia 
badanej próbki znacznie zmniejsza dokład-

noĞć badania i moĪe prowadzić do całkowi-
cie błędnych wyników przy obecnoĞci nie-

których inhibitorów.

•  Przy badaniu próbek od pacjentów z umiar-
kowaną lub cięĪką hemoilią moĪe być po-

trzebna rozszerzona lub oddzielna krzywa 
kalibracji. Nie naleĪy dokonywać prostego 
rozszerzenia krzywej kalibracji przez ekstra-

polację, z pominięciem analizy dodatkowych 
rozcieńczeń osocza.

•  W niektórych przypadkach genetycznie po-

twierdzonej łagodnej hemoilii A oznaczenie 
aktywnoĞci czynnika VIII metodą jednostop-

niową moĪe wykazać prawidłowy poziom 
tego czynnika. W takich przypadkach obni-
Īoną aktywnoĞć czynnika VIII moĪna wyka-

zać metodą chromogenną i dwustopniową. 
MoĪe równieĪ wystąpić sytuacja odwrotna. 

Dlatego, aby móc wykryć wszystkie przy-

padki łagodnej hemoilii, potrzebna jest wię-

cej niĪ jedna metoda oznaczania aktywnoĞci 
czynnika VIII [7, 8].

Badania w kierunku obecności inhibitora:

1.  NaleĪy podejrzewać obecnoĞć inhibitora, gdy 
obserwuje się przedłuĪony czas APTT, który 
nie ulega pełnej korekcji przy zmieszaniu oso-

cza pacjenta z PNP.

2.  NajczęĞciej spotykanymi funkcjonalnymi inhi-
bitorami hemostazy są antykoagulanty tocz-

niowe (ang. lupus anticoagulantsś LA), które 
nie są skierowane przeciwko okreĞlonym 
czynnikom krzepnięciaś naleĪy je wykluczyć.

3.  Wyniki badania APTT mieszaniny osocza pra-

widłowego i badanego mogą być trudne w in-

terpretacji. Na przykład w przypadku nabytej 
hemoilii początkowo moĪna obserwować peł-
ną korekcję APTT mimo obecnoĞci swoistego 
przeciwciała o wysokim mianie, rozpoznające-

go czynnik VIII.

4.  W większoĞci przypadków inhibitorów czynni-
ka VIII występujących w rezultacie terapii sub-

stytucyjnej u pacjentów z hemoilią A, charak-

terystycznie otrzymuje się wynik pomiaru 
APTT mieszaniny osocza pacjenta z PNP po-

Ğredni pomiędzy APTT dla tych dwóch próbek 
oddzielnie i ulegający dalszemu wydłuĪeniu, 
kiedy mieszanina jest inkubowana w tempera-

turze 37˚C przez 1–2 godziny.

5.  Potwierdzenie swoistoĞci inhibitora wobec 
okreĞlonego czynnika krzepnięcia wymaga 
szczegółowych badań.

6.  Oznaczenie miana inhibitora czynnika 
VIII w modyikacji Nijmegen jest bardziej 
swoiste i czułe w stosunku do oryginal-
nej metody Bethesda. (Poziom 1) [9, 10]

7.  Oznaczenie miana inhibitora w modyikacji Nij-
megen przeprowadza się następującoŚ

•  Zbuforowane PNP (zawierające czynnik VIII) 
miesza się z badanym osoczem i inkubuje 

w 37°C.

•  Po dwóch godzinach mierzy się resztkową 
aktywnoĞć czynnika VIII, porównując ją 
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z aktywnoĞcią czynnika VIII w mieszaninie 
kontrolnej, składającej się ze zbuforowane-

go PNP i osocza bez czynnika VIII, inkubo-

wanej równolegle z badaną mieszaniną.

•  Resztkowa aktywnoĞć czynnika VIII prze-

liczana jest na miano inhibitora za pomo-

cą wykresu półlogarytmicznego resztko-

wej aktywnoĞci czynnika VIII względem 
przyjętej jednostki miana inhibitora. 
Przyjmuje się przy tym, że resztkowa ak-

tywnoĞć czynnika VIII o wartoĞci 100% = 
0 j.B (jednostek Bethesda)/ml inhibitora, 
a 50% resztkowej aktywnoĞci czynnika 
VIII = 1,0 j.B./ml. Jednostka Bethesda jest 
przyjętą międzynarodowo miarą aktyw-

noĞci inhibitora.
•  żdy aktywnoĞć resztkowa czynnika VIII  

wynosi <25%, osocze pacjenta powinno  
zostać przebadane ponownie po rozcień-

czeniu, aby uniknąć niedoszacowania mia- 
na inhibitora.

•  Miano inhibitora ≥0,6 j.B./ml powinno być 
traktowane jako klinicznie istotne [11].

Przeszkolony personel
1.  Nawet najprostsze testy przesiewowe układu 

krzepnięcia są z natury złoĪone.

2.  Specjalista/ technik medycyny laboratoryj-
nej zajmujący się badaniem układu krzep-

nięcia musi mieć dogłębną wiedzę na  
temat metodyki badań, aby uzyskiwać  
dokładne wyniki.

3.  W niektórych przypadkach wskazane jest, 
aby w skład zespołu wchodził specjalista/ 
technik medycy laboratoryjnej, który prze-

szedł dodatkowe szkolenie w oĞrodku 
specjalistycznym.

3.2 Zastosowanie odpowiednich urządzeń i odczynników

1.  Sprzęt i odczynniki to narzędzia pracy kaĪde-

go laboratorium. Aby uzyskiwać dokładne wy-

niki badań laboratoryjnych, niezbędne jest 
spełnienie następujących wymagańŚ

Sprzęt
1.  łaĨnia wodna o temperaturze 37°C ± 0,5°C,

2.  dobre Ĩródło Ğwiatła, umieszczone w pobliĪu 
łaĨni wodnej, umoĪliwiające dokładne obser-
wowanie powstawania skrzepu,

3.  timery/ stopery,

4.  pipety automatyczne (o stałej lub zmiennej ob-

jętoĞci), którymi moĪna precyzyjnie odmierzyć 
objętoĞci 0,1 ml i 0,2 ml,

5.  czyste probówki laboratoryjne ze szkła sodo-

wego (7,5 cm × 1,2 cm) do wykonywania ba-

dań układu krzepnięcia. Kiedy tylko jest to 
moĪliwe, naleĪy unikać ponownego wykorzy-

stywania szklanych materiałów eksploatacyj-
nych (probówek itp.), chyba Īe wykazano, iĪ 
ponowne ich wykorzystanie nie ma wpływu na 
wyniki. Plastikowe materiały eksploatacyjne 

(probówki itp.) wykorzystywane w analizato-

rach układu krzepnięcia nie powinny być uĪy-

wane ponownie.

6.  Aktualnie dostępna jest coraz większa liczba 
półautomatycznych i w pełni automatycznych 
koagulometrów. W wielu przypadkach tego 
typu urządzenia mają następujące zaletyŚ

•  dokładnoĞć odczytu punktu końcowego,

•  większa dokładnoĞć wyników badań,

•  moĪliwoĞć wykonywania wielu testów opar-
tych na tworzeniu się skrzepu,

•  zmniejszenie błędów obserwacji (punkt koń-

cowy reakcji jest mierzony zazwyczaj elek-

tromechanicznie lub fotoelektrycznie),

•  korzystanie z polistyrenowych (przeĨroczy-

stych) kuwet zamiast szklanych probówek.

7.  Wszystkie urządzenia wymagają konserwacji, 
aby utrzymywać je w dobrym stanie.

•  Przy zakupie sprzętu naleĪy zarezerwować 
Ğrodki na regularną konserwację przez 
serwisantów.
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•  NaleĪy sprawdzać dokładnoĞć pipet, aby za-

pewnić precyzyjne odmierzanie próbek/ 
odczynników.

•  ŁaĨnie wodne, chłodziarki i zamraĪarki po-

winny być poddawane regularnej kontroli 
temperatury.

8.  Za pomocą podstawowego sprzętu i podsta-

wowych metod moĪna uzyskiwać dobre  
wyniki, pod warunkiem przestrzegania zasad 
dobrej praktyki laboratoryjnej. Nabyte w ten 
sposób umiejętnoĞci moĪna potem wykorzy-

stać w metodach bardziej zautoma- 
tyzowanych.

Wybór koagulometrów:

1.  Wiele analizatorów układu krzepnięcia sprze-

dawanych jest w zestawie z odczynnikami, 
przy czym zarówno sprzęt, jak i odczynniki 
mogą decydować o jakoĞci uzyskiwanych wy-

ników. NaleĪy to wziąć pod uwagę przy ocenie 
i wyborze systemu. Inne waĪne zagadnienia 
do rozwaĪenia toŚ

•  rodzaj badań, które mają być przeprowadza-

ne, przewidywane obciąĪenie sprzętu oraz 
schemat pracy w laboratorium,

•  wymagania eksploatacyjne (moc, prze-

strzeń, wilgotnoĞć, temperatura itp.),

•  wymagania serwisowe i pomoc w razie 
awarii,

•  przepustowoĞć i repertuar badań,

•  koszty,

•  moĪliwoĞć wykorzystania odczynników in-

nych producentów,

•  moĪliwoĞć programowania badania przez 
uĪytkownika,

•  moĪliwoĞć porównywania wyników uzyska-

nych za pomocą analizatora i za pomocą in-

nych metod,

•  kompatybilnoĞć z probówkami na próbki krwi 
i miejscowymi pojemnikami do przechowy-

wania osocza,

•  ocena bezpieczeństwa (mechanicznego, 
elektrycznego, mikrobiologicznego),

•  dostępnoĞć odpowiedniego szkolenia.

2.  Konieczne są informacje o charakterystyce 
wydajnoĞci systemu. MoĪna je uzyskać z róĪ-

nych Ĩródeł, w tym z literatury oraz z instrukcji 
producenta. Bywa konieczne przeprowadze-

nie jakiejĞ formy oceny lokalnej. Aspekty, któ-

re naleĪy uwzględnićŚ

•  dokładnoĞć badania na poziomie <3% CV 
(współczynnika zmiennoĞci) dla badań prze-

siewowych i <5% dla oznaczeń aktywnoĞci 
czynników krzepnięcia,

•  pozostałoĞci po poprzedniej próbce (ang. 
carry-over),

•  substancje zakłócające,

•  stabilnoĞć odczynnika w analizatorze,

•  moĪliwoĞć porównywania z innymi meto- 
dami,

•  identyikacja próbki,

•  zarządzanie danymi, oprogramowanie i kon-

trola jakoĞci,

•  wymagane szkolenia,

•  niezawodnoĞć.

3.  Wiele opublikowanych wytycznych i zaleceń 
opisuje proces oceny analizatorów układu 
krzepnięcia [12, 13].

Odczynniki
1.  Zapewnienie ciągłoĞci dostaw wybranego od-

czynnika jest dobrą praktykąś trzeba zwrócić 
uwagę na zapewnienie ciągłoĞci zaopatrzenia 
i długiego okresu przechowywania. W tym 
celu moĪna poprosić dostawcę o zarezerwo-

wanie danej partii odczynnika dla danego la-

boratorium, o ile jest to moĪliwe.

2.  Nie zaleca się zmiany dostawcy materiałów, 
chyba Īe istnieją problemy z ciągłoĞcią do-

staw lub uzyskiwane wyniki są wątpliwe. Pro-

dukty róĪnych marek mogą mieć zupełnie róĪ-

ną czułoĞć i nie powinny być stosowane 
jednoczeĞnie.

3.  NaleĪy przestrzegać zaleceń zawartych w in-

strukcji dołączonej do odczynnika.

4.  Szczególną uwagę naleĪy zwrócić na trwałoĞć  
odczynnika. Po rozpuszczeniu lub rozmroĪe-

niu odczynnika do codziennego uĪytku jego 
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działanie moĪe z czasem słabnąć, w zaleĪno-

Ğci od warunków przechowywania oraz od 
sposobu uĪytkowania.

5.  Po podjęciu decyzji co do badań i odczynni-
ków naleĪy zdeiniować zakresy wartoĞci pra-

widłowych/ referencyjnych, z uwzględnieniem 
stosowanych miejscowo warunków.

3.3 Zapewnienie jakości

1.  Zapewnienie jakoĞci (QA) jest pojęciem stoso-

wanym do opisu Ğrodków podejmowanych 

w celu zapewnienia wiarygodnoĞci badań oraz 
sprawozdawczoĞci.

2.  QA obejmuje wszystkie aspekty procesu dia-

gnostycznego od pobierania próbek, rozdziału 
i analizy oraz wewnętrznej kontroli jakoĞci, do 
raportowania wyników i przekazywania wyni-
ków lekarzowi klinicyĞcie.

3.  OdpowiedzialnoĞcią wszystkich zaangaĪowa-

nych w badanie krzepnięcia jest prawidłowe 
przestrzeganie procedur.

Wewnętrzna kontrola jakości (IQC)
1.  Celem IQC jest sprawdzenie, czy metody i pro-

cedury są stosowane konsekwentnie w dłuĪ-

szym czasie.

2.  ĝrodki IQC podejmowane są w celu zapew-

nienia, że wyniki badań laboratoryjnych są 
na tyle wiarygodne, aby pomóc w podej-
mowaniu decyzji klinicznych, monitorowa-

niu terapii i diagnozowaniu zaburzeń 
hemostazy.

3.  IQC jest szczególnie przydatne do okreĞlenia 
dokładnoĞci danej metody.

4.  W przypadku przesiewowych badań hemosta-

zy do IQC naleĪy regularnie włączać próbki 
prawidłowego i nieprawidłowego osocza. Co 
najmniej jedna próbka IQC powinna być dołą-

czona do kaĪdej serii badań.

Zewnętrzna kontrola jakości (EQA)
1.  Laboratoriom zdecydowanie zaleca się 

uczestnictwo w zewnętrznym systemie 
kontroli jakoĞci (EQAS), aby kontrolować 
skutecznoĞć wdrożonych systemów kon-

troli jakoĞci IQC.
2.  EQAS pomaga okreĞlić stopień zgodnoĞci 

pomiędzy wynikami danego laboratorium 
a wynikami uzyskanymi przez inne 
laboratoria.

3.  Udział w takim programie pomaga budować 
zaufanie pomiędzy laboratorium i jego 
uĪytkownikami.

4.  Program WFH IEQAS został opracowany 
specjalnie po to, aby zaspokoić potrzeby 
oĞrodków leczenia hemoilii na Ğwiecie. 
Obejmuje on analizy istotne dla diagnosty-

ki i leczenia krwawień. Szczegóły tego pro-

gramu, który działa w konsultacji z U.K. 
National External Quality Assessment Se-

rvice for Blood Coagulation w Shefield w 
Wielkiej Brytanii, można uzyskać z WFH 
[14].

5.  Dostępne są równieĪ inne krajowe i międzyna-

rodowe systemy oceny jakoĞci.

6.  Aby laboratorium mogło osiągnąć wysoki 
poziom niezawodnoĞci badań i z powodze-

niem uczestniczyć w EQAS, musi mieć do-

stęp do odpowiednich odczynników i me-

tod, a także posiadać odpowiednią liczbę 
dobrze wyszkolonych pracowników.
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 4 
LEKI  
HEMOSTATYCZNE

4.1 Koncentraty czynników krzepnięcia

1.  Do leczenia hemoilii i innych dziedzicznych 
skaz krwotocznych WŻH zdecydowanie zale-

ca stosowanieŚ koncentratów uzyskanych 

z osocza po inaktywacji wirusów lub koncen-

tratów rekombinowanych czynników krzepnię-

cia, a nie krioprecypitatu lub ĞwieĪo mroĪone-

go osocza. (Poziom 5) [1, 2]

2.  Kompleksowe wytyczne WŻH dotyczące oce-

ny koncentratów czynników krzepnięcia (Gui- 

de to Assessment of Clotting Factor Concen-

trates) omawiają zagadnienia jakoĞci, bezpie-

czeństwa, rejestracji i ich wpływu na ocenę 
produktów uzyskiwanych z osocza i waĪne 
kryteria wyboru odpowiednich produktów do 
leczenia hemoilii [2].

3.  WŻH publikuje takĪe i regularnie aktualizuje 
„Rejestr koncentratów czynników krzepnięcia” 
(Registry of Clotting Factor Concentrates), 
który wymienia wszystkie aktualnie dostępne 
produkty i zawiera szczegółowe dane doty-

czące ich wytwarzania [3].

4.  WŻH nie sugeruje preferowania koncentratów 
rekombinowanych wobec koncentratów uzy-

skiwanych z osocza. Wybór miedzy tymi kla-

sami produktu musi być dokonany zgodnie 

z lokalnymi kryteriami.

5.  Obecnie wytwarzane koncentraty uzyskiwane 
z osocza, produkowane zgodnie ze standar-

dami Dobrej Praktyki Wytwarzania (Good  

Manufacturing Practice, GMP), wykazują wy-

soki poziom bezpieczeństwa w odniesieniu do 
wirusów o otoczkach lipidowych, takich jak 
HIV i HCV.

6.  Na bezpieczeństwo produktu składają się wy-

siłki w wielu dziedzinachŚ

•  poprawa doboru dawców (wyłączenie daw-

ców z grup ryzyka),

•  lepsze badania przesiewowe pobranego 
osocza, w tym testy kwasów nukleinowych 
(NAT),

•  rodzaj i liczba kroków inaktywacji wirusów 

i/ lub ich usuwania w procesie produk- 
cyjnym.

7.  Istnieje ryzyko przeniesienia choroby priono-

wej za poĞrednictwem produktów pochodzą-

cych z osocza. W obliczu braku wiarygodnego 
testu przesiewowego wykrywającego chorobę 
Creutzfeldta-Jakoba (vCJD) i przy braku sku-

tecznych etapów produkcji inaktywujących 
priony vCJD, problem ten rozwiązuje się obec-

nie przez wyłączenie osocza od wszystkich 
dawców z potencjalnej grupy ryzyka zachoro-

wania na vCJD. Z uwagi na ciągły postęp wie-

dzy w tym zakresie konieczne jest, aby osoby 
zaangaĪowane w podejmowanie decyzji o wy-

borze koncentratów czynników krzepnięcia dla 
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chorych na hemoilię na bieĪąco Ğledziły aktu-

alne rekomendacje naukowe.

Wybór produktu
Przy wyborze koncentratów osoczopochodnych 
naleĪy wziąć pod uwagę zarówno jakoĞć oso-

cza, jak i proces produkcyjny. Dwa zagadnienia 
wymagają szczególnej uwagiŚ

•  stopień oczyszczenia produktu,

•  inaktywacja/ usuwanie wirusów.

Czystość

1.  CzystoĞć koncentratów oznacza zawartoĞć 
poĪądanego składnika (np. czynnika VIII) 
w stosunku do innych obecnych składników. 

2.  Nie ma ogólnie przyjętej klasyikacji produk-

tów w oparciu o czystoĞć.

3.  Koncentraty dopuszczone do obrotu znacznie 
róĪnią się stopniem oczyszczenia.

4.  Niektóre produkty mają wysoki lub bardzo wy-

soki stopień oczyszczenia na pewnym etapie 
procesu produkcyjnego, lecz następnie stabili-
zowane są albuminami, które obniĪają ich czy-

stoĞć końcową. Ogólnie rzecz biorąc, produk-

ty wysoko oczyszczone zazwyczaj charakte-

ryzuje niska wydajnoĞć produkcji. Koncentraty 
takie są zatem droĪsze.

5.  Koncentraty o niĪszej czystoĞci mogą powo-

dować reakcje alergiczne [4, 5]. U pacjentów, 
u których powtarza się taka reakcja po poda-

niu konkretnego produktu, pomocne moĪe być 
zastosowanie leku antyhistaminowego bezpo-

Ğrednio przed wstrzyknięciem lub koncentratu 
o wyĪszej czystoĞci.

6.  Osoczopochodne koncentraty czynnika VIII 
mogą zawierać róĪne iloĞci czynnika von Wil-
lebranda. Dlatego waĪne jest, aby ustalić za-

wartoĞć czynnika von Willebranda (mierzoną 
jako aktywnoĞć kofaktora rystocetyny), jeĞli 
koncentrat jest stosowany w leczeniu choroby 
von Willebranda [6].

7.  W leczeniu niedoboru czynnika IX lepiej 
stosować produkt zawierający tylko czyn-

nik IX niż koncentrat czynników zespołu 
protrombiny, ponieważ zawiera on również 

inne czynniki krzepnięcia (np. czynnik II, 
VII i X), które mogą ulec aktywacji w proce-

sie produkcji. Produkty zawierające akty-

wowane czynniki krzepnięcia mogą zwięk-

szać ryzyko zakrzepicy i zatorowoĞci.  
(Poziom 2) [7, 8]

8.  Bezpieczeństwo wirusowe produktów nie jest 
związane z czystoĞcią, o ile stosowane są 
skuteczne metody eliminacji wirusów.

Inaktywacja/ eliminacja wirusów

1.  Proces inaktywacji wirusów włączony do pro-

cesu produkcyjnego jest najistotniejszym ele-

mentem decydującym o bezpieczeństwie kon-

centratów osoczopochodnych [9].

2.  DziĞ coraz częĞciej włącza się do produkcji 
koncentratów dwa swoiste etapy inaktywacji 
wirusów.

•  Obróbka cieplna jest na ogół skuteczna 

w stosunku do wielu rodzajów wirusów, za-

równo otoczkowych, jak i bezotoczkowych, 
w tym HIV, HAV, HBV i HCV.

•  Stosowanie detergentów jest skuteczne 
przeciw HBV, HCV, HIV, ale nie w stosunku 
do wirusów bezotoczkowych, takich jak HAV.

3.  Niektóre wirusy (np. ludzki parwowirus B19) są 
stosunkowo odporne na oba sposoby inakty-

wacji. ĩadna z obecnie znanych metod nie po-

woduje inaktywacji prionów.

4.  Metoda nano- (ultra)iltracji moĪe być stosowa-

na do usuwania małych wirusów, takich jak 
parwowirusy, ale stosowane aktualnie techniki 
iltracji nie eliminują ryzyka zakaĪenia [10].

5.  Produkt uzyskany w procesie obejmującym 
dwa etapy usuwania wirusów nie powinien być 
bezwzględnie traktowany jako lepszy niĪ ten, 
który ma tylko jeden etap inaktywacji 
wirusów.

6.  JeĞli stosowany jest tylko jeden etap inaktywa-

cji, powinien on inaktywować wirusy zarówno 
otoczkowe, jak i bezotoczkowe.

Koncentraty czynnika VIII
1.  Koncentraty czynnika VIII są w hemoilii A  

lekami z wyboru. 
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2.  Wszystkie produkty osoczopochodne bę-

dące obecnie na rynku znajdują się w „Re-

jestrze koncentratów czynników krzepnię-

cia” WFH (Registry of Clotting Factor Con-

centrates) [3]. Szczegółowe informacje na 
temat każdego produktu można znaleźć w 
jego ulotce.

Dawkowanie/ podawanie
1.  Żiolki zawierające koncentrat czynnika krzep-

nięcia są dostępne w dawkach, w zakresie od 
około 250 do 3000 jednostek.

2.  W przypadku braku inhibitora, każda jed-

nostka czynnika VIII na kilogram masy cia-

ła podana we wlewie dożylnym podnosi 
poziom czynnika VIII w osoczu o około 

2 j.m./dl. (Poziom 4) [11]
3.  Okres półtrwania czynnika VIII wynosi około 

8–12 godzin.

4.  Poziom czynnika u pacjenta należy zmie-

rzyć 15 minut po infuzji, aby zweryikować 
obliczoną dawkę. (Poziom 4) [11]

5.  Aby obliczyć dawkę, naleĪy pomnoĪyć wagę 
pacjenta w kg przez poĪądany wzrost poziomu 
czynnika w j.m./dl, pomnoĪony przez 0,5.

Przykład: 50 kg × 40 (pożądany wzrost pozio-

mu w j.m./dl) × 0,5 = 1000 jednostek czynnika 

VIII. W Tabelach 7–1 i 7–2 znajdują się infor-
macje na temat sugerowanych poziomów 

czynnika oraz czas trwania leczenia dla róż-

nych krwawień. 

6.  Czynnik VIII powinien być podawany w powol-
nym wlewie doĪylnym z szybkoĞcią nieprze-

kraczającą 3 ml na minutę u dorosłych i 100 
jednostek na minutę u małych dzieci, lub we-

dług zaleceń podanych w ulotce produktu. 
(Poziom 5) [12]

7.  JeĞli to moĪliwe, kolejne dawki powinny opie-

rać się na indywidualnym okresie półtrwania 

i odzysku czynnika VIII po podaniu okreĞlone-

go produktu.

8.  Najlepiej jest po rozpuszczeniu zuĪyć całą iol-
kę czynnika VIII, chociaĪ wykazano, Īe wiele 
produktów ma przedłuĪoną trwałoĞć po 
rozpuszczeniu. 

9.  Wlew ciągły pozwala uniknąć wahań po-

ziomu czynnika i jest uważany przez nie-

których za korzystniejszy i wygodniejszy. 
Jednakże pacjenci muszą być często mo-

nitorowani z powodu możliwoĞci awarii 
pompy. (Poziom 3) [13, 14]

10.  Wlew ciągły moĪe prowadzić do redukcji cał-
kowitej iloĞci zuĪywanych koncentratów 
czynnika krzepnięcia i moĪe być bardziej 
opłacalny u pacjentów z cięĪką hemoilią 
[15]. To porównanie opłacalnoĞci moĪe zale-

Īeć od dawek uĪytych do wlewów ciągłych 

i do wlewów bolusów koncentratu [16].

11.  Dawkę do wlewu ciągłego ustala się w opar-
ciu o częste badania poziomu czynnika oraz 
wyliczony klirens. PoniewaĪ wysoko oczysz-

czone koncentraty czynnika VIII są stabilne 

w roztworach do wlewów doĪylnych przez 
okres co najmniej 24–48 godzin w tempera-

turze pokojowej (tracą w tym czasie mniej niĪ 
10% aktywnoĞci), moĪliwe jest zastosowanie 
podobnego czasu trwania wlewu ciągłego. 

Koncentraty czynnika IX
1.  Koncentraty czynnika IX są lekami z wyboru 

w hemoilii B.

2.  Wszystkie produkty osoczopochodne będące 
obecnie na rynku znajdują się w „Rejestrze 
koncentratów czynników krzepnięcia” WŻH 
(Registry of Clotting Factor Concentrates) [3]. 
Szczegółowe informacje na temat kaĪdego 
produktu moĪna znaleĨć w jego ulotce.

3.  Istnieją dwa rodzaje koncentratów czynnika 
IXŚ

•  czyste koncentraty czynnika IX, osoczopo-

chodne lub rekombinowane,

•  koncentraty czynnika IX zawierające rów-

nieĪ czynniki II, VII, IX i X, znane takĪe jako 
koncentraty czynników zespołu protrombiny 
(PCCs)ś są one rzadko stosowane.

4. Gdy to możliwe, w leczeniu hemoilii B pre-

feruje się stosowanie czystych koncentratów 
czynnika IX, a nie PCC (Poziom 2) [7, 8], 
szczególnie w następujących przypadkachŚ

•  zabieg chirurgiczny,
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•  choroby wątroby,

•  długotrwałe leczenie duĪymi dawkami,

•  zakrzepica w wywiadzie lub tendencja 

do zakrzepicy,

•  równoległe stosowanie leków o potencjale 
trombogennym, w tym leków antyibry- 
nolitycznych.

5.  Czyste produkty czynnika IX są wolne od ryzy-

ka wystąpienia zakrzepicy lub rozsianego wy-

krzepiania wewnątrznaczyniowego (DIC), któ-

re moĪe pojawić się przy duĪych dawkach 
PCC. 

Dawkowanie/ podawanie

1.  Żiolki koncentratu czynnika IX są dostępne 

w dawkach w zakresie od około 250 do 2000 
jednostek.

2.  W przypadku braku inhibitora, każda jed-

nostka FIX na kilogram masy ciała podana 
we wlewie dożylnym podnosi poziom 
czynnika IX w osoczu o około 1 j.m./dl. (Po-

ziom 4) [11]
3.  Okres półtrwania czynnika wynosi w przybli-

Īeniu 18–24 h. 

4.  Poziom czynnika IX u pacjenta należy mie-

rzyć 15 minut po infuzji, aby zweryikować 
obliczoną dawkę. (Poziom 4) [11]

5.  Rekombinowany czynnik IX (rŻIX) charaktery-

zuje niĪszy odzysk w porównaniu do produk-

tów osoczopochodnychś kaĪda jednostka ta-

kiego czynnika IX na kg masy ciała we wlewie 
podwyĪsza aktywnoĞć czynnika IX w przybli-
Īeniu o 0,8 j.m./dl u dorosłych i 0,7 j.m./dl 

u dzieci poniĪej 15. roku Īycia. Przyczyny gor-
szego odzysku w przypadku rŻIX nie są do 
końca wyjaĞnione [17].

6.  Aby obliczyć dawkę, naleĪy pomnoĪyć wagę 
pacjenta w kg przez poĪądany wzrost poziomu 
czynnika.

Przykład: 50 kg × 40 (pożądany wzrost pozio-

mu w j.m./dl) = 2000 j. osoczopochodnego 

czynnika IX. Dla rFIX dawka wyniesie 2000: 

0,8 (lub 2000 × 1,25) = 2500 j dla dorosłych 

i 2000 : 0,7 (lub 2000 × 1,43) = 2860 j. dla 
dzieci. W Tabelach 7–1 i 7–2 są informacje na 
temat sugerowanych poziomów czynnika 

i czasu leczenia dla różnych krwawień. 

 7.  Koncentrat czynnika IX powinien być po-

dawany w powolnym wlewie dożylnym 

z prędkoĞcią nieprzekraczającą 3 ml/min 

u dorosłych i 100 jednostek/min u małych 
dzieci, lub według zaleceń podanych 

w ulotce produktu. (Poziom 5) [12]
8.  JeĞli stosuje się PCC, lek powinien być po-

dawany dwukrotnie wolniej. Należy prze-

strzegać zaleceń w ulotce dołączonej do 
opakowania. (Poziom 2) [18]

9.  Oczyszczone koncentraty czynnika IX mogą 
równieĪ być podawane w ciągłym wlewie do-

Īylnym (tak jak koncentraty czynnika VIII).

10.  U pacjentów z inhibitorami czynnika IX przy 
wlewach koncentratu czynnika IX mogą wy-

stąpić reakcje alergiczne. U tych pacjentów 
czynnik IX powinien być podawany w osłonie 
hydrokortyzonu [19]. Zmiana rodzaju koncen-

tratu czynnika krzepnięcia czasami zmniej-
sza objawy. 

4.2 Inne produkty osoczopochodne

1.  WFH popiera preferencyjne stosowanie 
koncentratów czynników krzepnięcia wo-

bec krioprecypitatu lub Ğwieżo mrożonego 
osocza.  Powodem są obawy związane 

z ich jakoĞcią i bezpieczeństwem pacjen-

tów. Jednakże WFH zdaje sobie sprawę, że 
są one nadal często stosowane w wielu 
krajach na Ğwiecie, gdzie są jedynymi osią-

galnymi i dostępnymi inansowo opcjami 
leczenia. (Poziom 5) [1, 2]

2.  Krioprecypitat i ĞwieĪo mroĪone osocze nie są 
poddawane procedurom inaktywacji wirusów 
(takim jak podgrzewanie i traktowanie deter-
gentami), co prowadzi do zwiększonego ryzy-

ka przeniesienia patogenów wirusowych. Przy 
wielokrotnych infuzjach ryzyko jest istotne [1].
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3.  W celu zmniejszenia ryzyka przeniesienia pa-

togenów wirusowych moĪna podjąć pewne 
kroki, takie jakŚ 

•  kwarantanna osocza do czasu przebadania 
lub nawet powtórnego przebadania dawcy 

w kierunku przeciwciał anty-HIV, anty-HCV 

i anty-HBsAg. Praktyka ta jest trudna do 
wdroĪenia w krajach o niskiej liczbie wielo-

krotnych dawcówś

•  badanie kwasów nukleinowych (ang. nucleic 

acid testing, NAT) w celu wykrycia wirusów 

– metoda znacznie istotniejsza przy produk-

cji krioprecypitatu niĪ w przypadku koncen-

tratów czynników, gdyĪ proces produkcyjny 
tych ostatnich zawiera etapy inaktywacji wi-
rusów [20].

4.  Reakcje alergiczne są częstsze po wlewach 
krioprecypitatu niĪ koncentratu czynnika 
krzepnięcia [21].

Świeżo mrożone osocze [ang. fresh 
frozen plasma, FFP]
1.  ŻŻP zawiera wszystkie czynniki krzepnięcia, 

dlatego jest czasem uĪywane do leczenia ich 
niedoborów. 

2.  W leczenia hemoilii A krioprecypitat jest  
lekiem preferowanym w stosunku do FFP.  
(Poziom 4) [22]

3.  Ze względu na obawy związane z jakoĞcią 
FFP i jego bezpieczeństwem nie zaleca się 
stosowania osocza, jeĞli dostępne są inne 
możliwoĞci leczenia (Poziom 4) [23]. Ponie-

waĪ jednak ŻŻP i osocze bez krioprecypitatu 
zawierają czynnik IX, preparaty te mogą być 
stosowane w leczeniu hemoilii B w krajach, 
w których osoczopochodne koncentraty czyn-

nika IX są zbyt kosztowne.

4.  MoĪliwe jest zastosowanie niektórych metod 
inaktywacji wirusów wobec ŻŻP (w tym trakto-

wania detergentem) i zaleca się preferencyjne 
stosowanie takich preparatów. Jednak naleĪy 
pamiętać, Īe metody inaktywacji wirusów 
mogą mieć wpływ na aktywnoĞć czynników 
krzepnięcia. Wykazano, Īe duĪe pule osocza 
poddawane działaniu detergentu mają zmniej-

szoną zawartoĞć największych multimerów 
VWŻ [24, 25]

Dawkowanie/ podawanie

1.  1 ml ŻŻP zawiera jedną jednostkę aktywnoĞci 
czynnika krzepnięcia.

2.  Uzyskanie poziomów czynnika VIII wyż-

szych niż 30 j.m./dl wyłącznie za pomocą 
leczenia Ğwieżo mrożonym osoczem jest 
trudne. 

3.  Uzyskanie poziomów czynnika IX wyĪszych 
niĪ 25 j.m./dl jest trudne. Akceptowalna daw-

ka początkowa wynosi 15–20 ml/kg. (Po-

ziom 4) [22]

Krioprecypitat

1.  Krioprecypitat otrzymuje się przez powolne 
rozmraĪanie ĞwieĪo mroĪonego osocza (ŻŻP) 
w temperaturze 4°C przez okres 10–24 go-

dzin. Po tym czasie pojawia się nierozpusz-

czalny osad, który moĪna oddzielić przez 
odwirowanie. 

2.  Krioprecypitat zawiera istotne iloĞci czynnika 
VIII (około 3–5 j.m./ml), czynnika von Wille-

branda, ibrynogenu i czynnika XIII, ale nie za-

wiera czynnika IX ani XI. Supernatant po odwi-
rowaniu nazywany jest osoczem bez kriopre-

cypitatu (ang. cryo-poor plasma)ś zawiera on 
inne czynniki krzepnięcia, w tym czynnik VII, 
IX, X i XI. 

3.  Ze względu na obawy dotyczące jakoĞci krio-

precypitatu i bezpieczeństwa pacjentów, jego 
stosowanie w leczeniu wrodzonych skaz krwo-

tocznych nie jest zalecane i moĪe być uzasad-

nione tylko w sytuacjach, kiedy koncentraty 
czynników krzepnięcia nie są dostępne. (Po-

ziom 4) [1, 22, 26]

4.  Choć opisano uzyskiwanie krioprecypitatu 
z małych pul osocza poddawanego inakty-

wacji wirusów, nie jest pewne, czy taki 
krioprecypitat ma jakąĞ przewagę pod 
względem ogólnego bezpieczeństwa wiru-

sologicznego lub kosztów nad koncentra-

tami uzyskiwanymi konwencjonalnymi me-

todami z dużych pul osocza [27].
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Dawkowanie/ podawanie

1.  Worek krioprecypitatu uzyskiwany z jednej 
jednostki ĞwieĪo mroĪonego osocza (200 

–250 ml) moĪe zawierać 70–80 jednostek 
czynnika VIII w objętoĞci 30–40 ml. 

4.3 Inne opcje farmakologiczne

1.  Oprócz koncentratów czynników krzepnięcia 
w wielu przypadkach duĪe zastosowanie 
mogą mieć inne leki, takie jakŚ

•  desmopresyna, 

•  kwas traneksamowy, 

•  kwas epsilon-aminokapronowy.

Desmopresyna (DDAVP)
1.  Desmopresyna (1-deamino-8-D-arginino-wa-

zopresynaś DDAVP) jest syntetycznym analo-

giem wazopresyny, który podnosi poziom 
czynnika VIII i czynnika von Willebranda 

w osoczu [28].

2.  DDAVP może być leczeniem z wyboru 

u pacjentów z łagodną lub umiarkowaną 
hemoilią A, kiedy poziom czynnika VIII 
można podnieĞć do odpowiedniego pozio-

mu terapeutycznego, ponieważ pozwala to 
uniknąć kosztów i potencjalnego ryzyka 
stosowania koncentratów czynników 
krzepnięcia. (Poziom 3) [28,29]

3.  Desmopresyna nie wpływa na poziom czynni-
ka IX i nie działa w przypadku hemoilii B.

4.  Przed terapeutycznym zastosowaniem 
DDAVP należy zbadać indywidualną reak-

cję pacjenta, z uwagi na istotne różnice 

w odpowiedzi pomiędzy pacjentami. Od-

powiedź na desmopresynę w postaci do-

nosowej jest bardziej zróżnicowana i przez 
to mniej przewidywalna. (Poziom 3) [28, 29]

5.  DDAVP jest szczególnie przydatna w le-

czeniu lub zapobieganiu krwawieniom 

u nosicielek hemoilii.
6.  Chociaż DDAVP nie jest zarejestrowana do 

stosowania w ciąży, istnieją dowody, że 
może być bezpiecznie używana w trakcie 
porodu i w okresie poporodowym w przy-

padku prawidłowej ciąży. Powinno się uni-
kać jej stosowania w przypadku stanu 

przedrzucawkowego i rzucawki, z uwagi 
na występujący wtedy wysoki poziom 
VWF. (Poziom 3) [31, 32]

7.  Oczywiste zalety DDAVP w porównaniu z pro-

duktami osoczopochodnymi to znacznie mniej-
sze koszty i brak jakiegokolwiek ryzyka prze-

niesienia infekcji wirusowej. 
8.  DDAVP moĪe być równieĪ uĪyteczna w opa-

nowywaniu krwawienia i skracać przedłuĪony 
czas krwawienia związany z zaburzeniami he-

mostazy, w tym z niektórymi wrodzonymi za-

burzeniami płytkowymi.
9.  Decyzja o uĪyciu DDAVP powinna być oparta 

na wyjĞciowym stęĪeniu czynnika VIII, osią-

gniętym przyroĞcie i wymaganym czasie trwa-

nia leczenia.

Dawkowanie/ podawanie

1.  Choć w większoĞci przypadków desmopresy-

na podawana jest podskórnie, u niektórych pa-

cjentów moĪe być podawana równieĪ we wle-

wie doĪylnym lub w sprayu donosowym. Jest 
waĪne, aby wybrać odpowiednią postać de-

smopresyny, gdyĪ do innych celów medycz-

nych stosowane są niĪsze dawki.
2.  Odpowiednie preparaty zawierająŚ

•  4 µg/ml do stosowania doĪylnego,
•  15 µg/ml do stosowania doĪylnego oraz 

podskórnego,
•  150 µg na odmierzoną dawkę jako spray do 

nosa.
3.  Pojedyncza dawka 0,3 µg/kg masy ciała, 

podana dożylnie lub podskórnie, może wy-

wołać 3-6-krotne podniesienie poziomu 
czynnika VIII. (Poziom 4) [28, 33]

4.  Do podawania dożylnego DDAVP zwykle 
rozcieńcza się w co najmniej 50–100 ml 
soli izjologicznej i podaje w powolnym 
wlewie dożylnym trwającym 20–30 minut.
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5.  Najsilniejsza odpowiedĨ uzyskiwana jest oko-

ło 60 minut po podaniu doĪylnym lub 
podskórnym.

6.  Powtarzane stosowanie DDAVP w małych 
odstępach czasu przez kilka dni może do-

prowadzić do zmniejszenia odpowiedzi 
(tachyilaksja). Gdy wymagane jest utrzy-

manie wyższego poziomu czynnika przez 
dłuższy czas, mogą być niezbędne kon-

centraty czynnika. (Poziom 3) [34]
7.  Szybki wlew moĪe powodować częstoskurcz, 

uderzenia gorąca, drĪenie i uczucie dyskom-

fortu w jamie brzusznej.

8.  Pojedyncza odmierzona donosowo dawka 
spreju 1,5 mg/ml do każdego otworu noso-

wego jest odpowiednia dla dorosłych. Dla 
osób z masą ciała poniżej 40 kg wystarcza 
pojedyncza dawka do jednego z nozdrzy. 
(Poziom 4) [35, 36]

9.  ChociaĪ dostępny jest preparat donosowy, 
niektórzy pacjenci uznają jego podawanie za 
trudne i moĪe być on mniej skuteczny niĪ po-

danie podskórne.

10.  Z uwagi na aktywnoĞć antydiuretyczną 
DDAVP, może wystąpić problem retencji 
wody i hiponatremii. Przy wielokrotnym 
podawaniu dawki powinno się kontrolo-

wać osmolalnoĞć osocza i stężenie sodu. 
(Poziom 4) [28, 37]

11.  U większoĞci dorosłych hiponatremia jest 
rzadkoĞcią. 

12.  Ze względu na zatrzymywanie wody, DDVAP 
powinna być stosowana ostroĪnie u małych 
dzieci i jest przeciwwskazana u dzieci poni-
Īej drugiego roku Īycia, które są naraĪone na 
szczególne ryzyko napadów wtórnych, 
włącznie z obrzękiem mózgu wskutek zatrzy-

mania wody. (Poziom 4) [38, 39]

13.  Istnieją doniesienia o przypadkach za-

krzepicy (w tym zawału mięĞnia sercowe-

go) po wlewie DDAVP. Należy zachować 
ostrożnoĞć u pacjentów z chorobami 
układu krążenia w wywiadzie, lub u któ-

rych występują czynniki ryzyka takich 
schorzeń. (Poziom 4) [33]

Kwas traneksamowy 
1.  Kwas traneksamowy jest lekiem antyibrynoli-

tycznym, który konkurencyjnie hamuje prze-

mianę plazminogenu do plazminy.

2.  Sprzyja to stabilnoĞci skrzepu i jest uĪyteczne 
jako leczenie wspomagające terapię hemoilii 
i niektórych innych skaz krwotocznych [40].

3.  Regularne stosowanie samego kwasu tra-

neksamowego nie ma żadnej wartoĞci 
w proilaktyce krwawień do stawów w he-

moilii. (Poziom 4) [40]
4.  Jest on jednak cenny w kontrolowaniu po-

wierzchownych krwawień ze skóry i błon 
Ğluzowych (np. krwawienie wewnątrzust-
ne, krwawienie z nosa, krwawienie mie-

sięczne). (Poziom 2) [41-43]
5.  Kwas traneksamowy jest szczególnie cen-

ny w chirurgii stomatologicznej, może być 
stosowany w celu opanowania krwawienia 
w jamie ustnej, związanego z ząbkowa-

niem lub utratą zębów. (Poziom 4) [42, 44]

Dawkowanie/ podawanie

1.  Kwas traneksamowy jest zwykle podawany 

w postaci doustnych tabletek trzy do czterech 
razy dziennie. MoĪe być równieĪ podawany 
we wlewie doĪylnym dwa lub trzy razy na 
dobę, dostępny jest takĪe w postaci płynu do 
płukania ust.

2.  W rzadkich przypadkach mogą wystąpić za-

burzenia Īołądkowo-jelitowe (nudnoĞci, wy-

mioty lub biegunka) jako skutek uboczny, ale 
objawy te zwykle ustępują po zmniejszeniu 
dawki. W przypadku wlewu doĪylnego lek po-

winien być podawany powoli, poniewaĪ szyb-

kie podanie moĪe powodować zawroty głowy 

i hipotensję.

3.  Dostępny jest teĪ preparat w postaci syropu do 
stosowania w pediatrii. JeĞli postać ta nie jest 
dostępna, tabletki moĪna pokruszyć, rozpu-

Ğcić w czystej wodzie i stosować miejscowo na 
krwawiącą błonę Ğluzową.

4.  Kwas traneksamowy jest zwykle przepisywa-

ny na siedem dni po ekstrakcji zębów, aby za-

pobiec krwawieniu pooperacyjnemu.
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5.   Kwas traneksamowy jest wydalany przez ner-
ki, dlatego dawka musi być zmniejszona, jeĞli 
występują zaburzenia czynnoĞci nerek, w celu 
uniknięcia toksycznego nagromadzenia się 
leku.

6.  Stosowanie kwasu traneksamowego jest 
przeciwwskazane w leczeniu krwiomoczu, 
ponieważ jego zastosowanie zapobiega 
rozpuszczaniu skrzepów w moczowodzie, 
co prowadzi do poważnej uropatii obtura-

cyjnej i potencjalnej trwałej utraty czynno-

Ğci nerek.
7.  Podobnie lek jest przeciwwskazany w chirurgii 

klatki piersiowej, gdzie moĪe spowodować po-

wstanie nierozpuszczalnych krwiaków.

8.  Kwas traneksamowy można podawać sa-

modzielnie lub w połączeniu ze standardo-

wymi dawkami koncentratów czynników 
krzepnięcia. (Poziom 4) [45]

9.  Kwasu traneksamowego nie należy stoso-

wać u pacjentów z niedoborem czynnika IX 
otrzymujących koncentrat czynników ze-

społu protrombiny, gdyż nasila to ryzyko 
powikłań zakrzepowo-zatorowych. (Po-

ziom 5) [46]
10.  JeĞli konieczne jest leczenie oboma tymi 

preparatami, zaleca się, aby przed poda-

niem kwasu traneksamowego upłynęło 
co najmniej 12 godzin od ostatniej dawki 
APCC. (Poziom 5) [46]

11.  Ryzyko powikłań zakrzepowo-zatorowych 

jest mniejsze, gdy w celu poprawy he- 
mostazy stosuje się kwas traneksamowy 
w połączeniu z rVIIa. (Poziom 4) [47]

Kwas epsilon-aminokapronowy
1.  Kwas epsilon-aminokapronowy (EACA) 

jest podobny do kwasu traneksamowego, 
ale jego stosowanie jest mniej rozpo-

wszechnione, gdyż ma krótszy czas półtr-
wania w osoczu, wykazuje słabsze działa-

nia, a zarazem jest bardziej toksyczny [40].

Dawkowanie/ podawanie

1.  U dorosłych źACA zazwyczaj podaje się do-

ustnie lub doĪylnie, co cztery do szeĞciu go-

dzin, maksymalnie do 24 g na dobę.

2.  źACA jest równieĪ dostępny w postaci syropu 
w dawce 250 mg/ml.

3.  Częstym powikłaniem terapii źACA są zabu-

rzenia Īołądkowo-jelitowe, zmniejszenie daw-

ki często przynosi poprawę.

4.  Miopatia jest rzadkim działaniem niepoĪąda-

nym, zgłaszanym specyicznie w związku 

z kwasem aminokapronowym (ale nie tranek-

samowym). Zwykle występuje w następstwie 
podawania duĪych dawek przez kilka tygodni.

5.  Miopatia jest często bolesna i związana z pod-

wyĪszonym poziomem kinazy kreatynowej 
i nawet mioglobinurią.

6.  Po zaprzestaniu leczenia farmakologicznego 
moĪna się spodziewać pełnej poprawy. 
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 5 LECZENIE POSZCZEGÓLNYCH 
RODZAJÓW KRWAWIEŃ

1.     Krwawienia u pacjentów z hemoilią mogą 
wystąpić w różnych miejscach (patrz: Ta-

bela 1-2 i Tabela 1-3). W zależności od lo-

kalizacji, krwawienia mogą wymagać spe-

cjalnego zaopatrzenia.

2.  W przypadku duĪych krwotoków wewnętrz-

nych naleĪy sprawdzić poziom hemoglobiny 

i skorygować go, podczas gdy planowane są 
inne działania. Parametry stabilności hemody-

namicznej, jak tętno i ciśnienie, powinny być 
monitorowane zgodnie z zaleceniami.

5.1 Krwawienia do stawów (hemartroza)

1.     Krwawienie do stawu deiniowane jest jako 
epizod charakteryzujący się nagłą utratą za-

kresu ruchów w porównaniu z zakresem wyj-
ściowym, która jest związana z dowolną kom-

binacją następujących objawów: ból lub nie-

przyjemne uczucie w stawie, wyczuwalny 
obrzęk i wzrost ciepłoty skóry nad stawem [1].

2.  Początek krwawienia do stawów jest często 
opisywany przez pacjentów jako uczucie mro-

wienia i ucisk w obrębie stawu („aura”). To zja-

wisko poprzedza pojawienie się objawów 
klinicznych.

3.  Najwcześniejsze objawy kliniczne krwawienia 
do stawu to wzrost ciepłoty w obszarze stawu 
i dyskomfort w czasie ruchu, w szczególności 
przy końcach zakresu ruchu.

4.  PóĨniejsze objawy podmiotowe i przedmioto-

we to: ból w spoczynku, obrzęk, tkliwość 

i znaczna utrata ruchomości.
5.  Powtórne krwawienie jest deiniowane jako 

pogorszenie stanu w trakcie leczenia lub 

w ciągu 72 godzin po zaprzestaniu leczenia 
krwawienia [1].

6.  Staw dotknięty wielokrotnymi wylewami (ang. 
target joint) to staw, do którego w ciągu kolej-
nych 6 miesięcy wystąpiły co najmniej 3 sa-

moistne krwawienia.

7.  Po krwawieniu zgięcie stawu jest zazwyczaj 
najbardziej wygodną pozycją, a kaĪda próba 
zmiany pozycji powoduje zwiększony ból.

8.  żdy pacjent unika ruchu, dochodzi do wtórnego 
skurczu mięśni, staw wydaje się „zamroĪony”.

9.  Celem leczenia ostrego krwawienia do sta-

wów jest jak najszybsze zatrzymanie krwa-

wienia. Powinno to nastąpić, gdy tylko pa-

cjent rozpozna „aurę”, a nie po wystąpie-

niu jawnego obrzęku i bólu.

10.  NaleĪy oceniać pacjenta klinicznie. Zazwy-

czaj nie ma wskazań do RTż i USż.

11.  Należy podać stosowną dawkę koncen-

tratu czynnika, aby odpowiednio pod-
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nieść poziom czynnika u pacjenta (patrz: 
Tabela 7-1 i 7-2). (Poziom 2) [2-5]

12.  W ocenie odpowiedzi na leczenie ostrego 
krwawienia dostawowego zalecane jest sto-

sowanie deinicji wyszczególnionych w tabeli 
5-1 [1].

13.  Należy zalecić pacjentowi, aby unikał ob-

ciążania stawu, utrzymywał staw, w któ-

rym wystąpiło krwawienie, na lekkim 
podwyższeniu. (Poziom 3) [4]

14.  NaleĪy rozwaĪyć unieruchomienie stawu 
szyną do czasu ustąpienia bólu.

15.  Zimne okłady mogą być stosowane w obrę-

bie stawu przez 15–20 minut, co 4–6 godzin, 
w celu zmniejszenia bólu, jeśli przynoszą 
ulgę. Nie stosować lodu bezpośrednio na 
skórę [39].

16.  JeĪeli krwawienie nie ustępuje, moĪe być 
potrzebne drugie przetoczenie. W takim 
wypadku naleĪy podać dodatkową dawkę 
po 12 godzinach (hemoilia A) lub 24 godzi-
nach (hemoilia B). (Poziom 3) [4]

17.  Jeśli objawy trwają dłuĪej niĪ trzy dni, ko-

nieczne są dalsze badania. Być moĪe pojawił 
się inhibitor czynnika krzepnięcia, doszło do 
bakteryjnego zapalenia stawu lub złamania.

18.  W leczeniu ostrych krwawień dostawo-

wych duĪe znaczenie ma rehabilitacja. 
(Poziom 2) [4, 6, 7]

•  żdy tylko ból i obrzęk zaczynają ustępować, 
pacjenta naleĪy zachęcać do zmiany usta-

wienia stawu w taki sposób, aby przywrócić 
jego prawidłową funkcję, poprzez stopniowe 
zmniejszanie zgięcia i dąĪenie do pełnego 
wyprostu.

•  W miarę moĪliwości dąĪenie do wyprostu 
powinno się odbywać za sprawą skurczu 
mięśni prostowników otaczających staw, 
w którym wystąpiło krwawienie. żdy mamy 
do czynienia z osłabieniem mięśni i niemoĪ-

nością pełnego skurczu, moĪna początkowo 
stosować ćwiczenia bierne, jednak trzeba je 
wykonywać ostroĪnie.

•  NaleĪy dąĪyć do jak najszybszego odzyska-

nia kontroli nerwowo-mięśniowej, w celu 
zminimalizowania zaniku mięśni i zapobie-

Īenia przewlekłej utracie ruchomości 
w stawie.

•  Aktywne ćwiczenia i treningi propriocep-

tywne muszą być kontynuowane aż do 
całkowitego odzyskania zakresu ruchu 
sprzed pojawienia się krwawienia i do 
ustąpienia objawów ostrego zapalenia 
błony maziowej [8].

•  Przy właściwie prowadzonych ćwiczeniach 
(stopniowy wzrost natęĪenia) często nie jest 
konieczne przetoczenie czynnika przed 
ćwiczeniami.

 

TABELA 5-1: DEFINICJE ODPOWIEDZI NA LECZENIE W OSTRYM KRWAWIENIU DOSTAWOWYM [1]

Całkowite ustąpienie bólu w ciągu 8 godzin i/ lub całkowite ustąpienie 
objawów krwawienia po pierwszym wlewie, nie wymaga dalszego uzupełniania 
czynnika w ciągu 72 godzin.

Znaczna ulga w bólu i/ lub w znacznym stopniu ustąpienie objawów 
krwawienia w ciągu około 8 godzin po jednorazowym wlewie, ale wymagana 
jest więcej niż jedna dawka czynnika w ciągu 72 godzin dla całkowitego 
ustąpienia objawów.

Umiarkowana ulga w bólu i/ lub w umiarkowanym stopniu ustąpienie objawów 
krwawienia w ciągu około 8 godzin po pierwszym wlewie. Wymagana jest 
więcej niż jedna dawka czynnika w ciągu 72 godzin, przy czym nie wystarczy 
to do całkowitego ustąpienia objawów.

Brak lub minimalna poprawa albo pogorszenie stanu w ciągu około 8 godzin  
po pierwszym wlewie.

Doskonała
 

Dobra

Umiarkowana

Żadna

Uwaga: Powyższe deinicje odpowiedzi w ostrym krwawieniu dostawowym dotyczą pacjentów z hemoilią bez inhibitora. Deinicje te 
mogą wymagać modyikacji w przypadku pacjentów z inhibitorem, otrzymujących w celu uzyskania hemostazy preparaty omijające 
inhibitor lub pacjentów otrzymujących koncentraty czynnika krzepnięcia o przedłużonym okresie półtrwania.
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Artrocenteza 

1.  Artrocenteza (nakłucie stawu w celu 
usunięcia krwi) może być rozpatrywana 
w następujących sytuacjach:
•  duże napięcie i bolesność stawu obję-

tego krwawieniem, który nie wykazuje 
poprawy w ciągu 24 godzin od rozpo-

częcia standardowego leczenia,
•  ból stawu niepoddający się leczeniu,
•  cechy ucisku nerwowo-naczyniowe- 

go,
•  nietypowy wzrost temperatury obser-
wowany miejscowo lub ogólnoustrojo-

wo oraz inne cechy zakażenia (bakte-

ryjne zapalenie stawu). (Poziom 3) [4, 9, 
10]

2.  W przypadku uporczywego krwawienia pomi-
mo odpowiedniego uzupełniania czynnika na-

leĪy rozwaĪyć obecność inhibitorów. Obec-

ność inhibitorów musi być wykluczona przed 
podjęciem decyzji o wykonaniu artrocentezy.

3.  Wczesne usunięcie krwi ze stawu powinno 
teoretycznie ograniczyć stopień uszkadzania 
chrząstek stawowych [10], a w przypadku na-

gromadzenia duĪej ilości krwi – zmniejszyć 
takĪe ból.

4.  Nakłucie najlepiej zrobić wkrótce po wystąpie-

niu krwawienia, z zachowaniem ściśle asep-

tycznych warunków.

5.  Gdy wykonanie artrocentezy jest ko-

nieczne, zabieg należy przeprowadzić, 
utrzymując poziom czynnika co naj-
mniej 30–50 j.m./dl w ciągu 48–72 go-

dzin. Artrocenteza nie powinna odbywać 
się w sytuacji, w której podanie czynnika 
w takiej dawce nie jest dostępne. W przy-

padku, gdy u pacjenta stwierdzono 
obecność inhibitora, powinny być zasto-

sowane inne odpowiednie środki hemo-

statyczne. (Poziom 3) [4]
6.  NaleĪy stosować duĪe igły, co najmniej roz-

miar 16. 

7.  Staw powinien być unieruchomiony, z ewentu-

alnym łagodnym uciskiem (bandaĪ).

8.  NaleĪy unikać obciąĪania stawu w ciągu 

24–48 godzin.

9.  NaleĪy rozpocząć izjoterapię, kiedy to tylko 
będzie moĪliwe.

5.2 Krwawienia domięśniowe 

1.  Krwawienia do mięśni mogą wystąpić w kaĪ-

dym mięśniu ciała. Zazwyczaj dzieje się tak 

w wyniku bezpośredniego urazu lub gwałtow-

nego rozciągnięcia.
2.  Krwawienie domięśniowe jest deiniowane 

jako epizod krwawienia do mięśnia, rozpozna-

ny klinicznie i/  lub za pomocą badań obrazo-

wych, na ogół związany z bólem i/ lub obrzę-

kiem oraz z upośledzeniem funkcji (np. utyka-

nie spowodowane krwawieniem do łydki).
3.  WaĪne jest wczesne rozpoznanie i właściwe 

zaopatrzenie krwawienia domięśniowego, aby 
zapobiec trwałemu przykurczowi, ponowne-

mu krwawieniu oraz powstawaniu guzów 
rzekomych.

4.  Krwawienia do mięśni, które są związane 

z uciskiem nerwowo-naczyniowym, np. w ob-

rębie głębokich grup mięśni zginaczy koń-

czyn, wymagają natychmiastowego zaopa-

trzenia, aby zapobiec trwałemu uszkodzeniu 

i utracie funkcji. Dotyczy to następujących 
grup mięśni:

• mięsień biodrowo-lędĨwiowy (ryzyko pora-

Īenia nerwu skórnego bocznego uda, pod-

udzia oraz nerwu udowego),

• przednio-tylne i głębokie tylne partie pod-

udzia (ryzyko urazu nerwu piszczelowego  
tylnego i głębokiego nerwu strzałkowego),

•  grupa zginaczy mięśnia przedramienia  
(ryzyko niedokrwiennego przykurczu 
Volkmanna).

5.  Krwawienie może wystąpić również w bar-
dziej powierzchownych mięśniach, takich 
jak mięsień dwugłowy ramienia, mięśnie 
goleniowo-kulszowe, mięsień brzuchaty 
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łydki (trójgłowy łydki), mięsień czworogło-

wy i mięśnie pośladkowe.

6.   Objawami krwawienia do mięśnia są:

•  ból mięśnia,

•  utrzymywanie kończyny w pozycji wymuszo-

nej przez dyskomfort, 

• silny ból przy rozciąganiu mięśnia,

• ból mięśnia przy aktywnym skurczu,

•  napięcie, bolesność w badaniu palpacyjnym 
i moĪliwy obrzęk. 

7.  Podniesienie u pacjenta poziomu czynnika 
powinno nastąpić jak najszybciej, najlepiej 
juĪ wtedy, gdy pacjent rozpoznaje pierwsze 
oznaki dyskomfortu lub bezpośrednio po 
urazie. Jeśli występuje ucisk nerwowo-na-

czyniowy, naleĪy utrzymać zalecany poziom 
czynnika przez pięć do siedmiu dni lub dłu-

Īej, o ile objawy tego wymagają (patrz: Ta-

bele 7-1 i 7-2). (Poziom 3) [11-13]

8.  NaleĪy odciąĪyć obszar objęty krwawieniem 

i unieść kończynę.

9.  NaleĪy rozwaĪyć unieruchomienie mięśnie za 
pomocą szyny (w pozycji komfortowej) z za-

chowaniem funkcji kończyny, o ile ból na to 
pozwala. 

10.   W celu uśmierzenia bólu w obrębie mięśnia 
mogą być stosowane lodowe/ zimne kompre-

sy (przez 15–20 minut, co 4–6 godzin), o ile 
faktycznie przynoszą ulgę. Nie naleĪy stoso-

wać lodu w bezpośrednim kontakcie ze 
skórą.

11.  Często wskazane są wielokrotne prze-

toczenia czynnika krzepnięcia, przez 
2–3 dni lub nawet znacznie dłużej 
w przypadku niebezpiecznych krwa-

wień mogących powodować zespół cia-

snoty międzypowięziowej oraz jeżeli 
jest wymagana intensywna rehabilita-

cja. (Poziom 5) [14, 15]
12.  Pacjent powinien być stale monitoro-

wany pod kątem wystąpienia ucisku 
nerwowo-naczyniowego, w niektórych 
przypadkach może być wymagane na-

cięcie powięzi mięśnia (fasciotomia).

13.  NaleĪy skontrolować poziom hemoglobiny 

a w razie potrzeby skorygować go, poniewaĪ 
krwawienie do mięśnia moĪe spowodować 
znaczną utratę krwi.

14.  Fizjoterapię należy rozpocząć, kiedy 
tylko ustąpi ból. Trzeba dążyć do stop-

niowego przywrócenia pełnej długości 
mięśnia, jego siły i funkcji. (Poziom 4) 
[12, 18]

15.   Jeśli izjoterapeuta nie ma doświadczenia 

w pracy z pacjentami z hemoilią, wskazane 
jest prowadzenie izjoterapii po uprzednim 
podniesieniu poziomu czynnika. JeĪeli nastą-

piło uszkodzenie nerwów, niezbędne będzie 
usztywnienie stabilizujące.

•  NaleĪy stale obserwować, czy izjoterapii nie 
towarzyszy rosnący ból, poniewaĪ moĪe to 
wskazywać, Īe wystąpiło ponowne krwa-

wienie [19].

Krwawienie do mięśnia  
biodrowo-lędźwiowego
1.  Ten rodzaj krwawienia domięśniowego ma 

charakterystyczne objawy. NaleĪą do nich: ból 
w dolnej części brzucha, pachwinie i/ lub dol-
nej części grzbietu oraz ból przy wyproście, 
ale nie przy rotacji stawu biodrowego. MoĪe 
wystąpić parestezja w przyśrodkowej części 
uda lub inne objawy ucisku nerwu udowego, 
takie jak utrata odruchu rzepki i osłabienie 
mięśnia czworogłowego. Objawy mogą przy-

pominać ostre zapalenie wyrostka robaczko-

wego, w tym moĪe wystąpić dodatni objaw 
Blumberga.

2.  Należy natychmiast podnieść u pacjenta 
poziom czynnika krzepnięcia i utrzymać 
poziom przez 5–7 dni, a nawet dłużej 
w przypadku utrzymywania się objawów 
(patrz: Tabela 7-1 i 7-2). (Poziom 4) 
[20-22]

3.  Należy hospitalizować pacjenta, w celu 
obserwacji i leczenia bólu. Bezwzględ-

nie konieczne jest leżenie w łóżku. Cho-

dzenie o kulach jest bezwzględnie prze-

ciwwskazane, gdyż wymaga skurczu 
mięśni. (Poziom 4) [20-22]
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4.  W celu potwierdzenia diagnozy i monito-

rowania skuteczności leczenia przydat-
ne są badania obrazowe (USG, TK lub 
MRI). (Poziom 4) [20-22]

5.  Zaleca się ograniczenie aktywności pa-

cjenta, aż ból ustąpi i zwiększy się za-

kres ruchomości w stawie biodrowym. 
Fizjoterapia pod ścisłą opieką specjali-
sty jest kluczowa dla przywrócenia peł-

nej aktywności i funkcji oraz zapobiega-

nia ponownym krwawieniom. Zalecane 
jest przywrócenie pełnego wyprostu 

w stawie biodrowym przed powrotem 

do pełnej aktywności. (Poziom 4) 
[20-22]

6.  Jeśli utrzymuje się obniĪona kontrola nerwowo- 
-mięśniowa, moĪe być konieczne zaopatrze-

nie ortotyczne. 

5.3 Krwawienia do centralnego układu nerwowego/ urazy głowy

1.  Jest to stan zagrożenia życia. Leczenie 
musi być wdrożone przed przeprowadze-

niem diagnostyki.
2.  Wszystkie pourazowe obrażenia głowy, 

potwierdzone lub podejrzewane, oraz silne 
bóle głowy muszą być traktowane i leczo-

ne jako krwawienia wewnątrzczaszkowe. 
Nagły silny ból pleców może być związany 
z krwawieniem wokół rdzenia kręgowego. 
Nie wolno czekać na rozwój dalszych obja-

wów lub wyniki badań laboratoryjnych czy 
radiologicznych. 

3.  Natychmiast po doznaniu urazu lub przy 
wystąpieniu wczesnych objawów należy 
podnieść poziom czynnika. Kolejne daw-

ki będą zależeć od wyników obrazowa-

nia. Należy utrzymać poziom czynnika 
aż do ustalenia etiologii objawów. Jeśli 

krwawienie zostanie potwierdzone, na-

leży utrzymać odpowiedni poziom czyn-

nika przez 10–14 dni (patrz: Tabele 7-1  
i 7-2). (Poziom 4) [23, 24]

4.  Krwotok wewnątrzczaszkowy może sta-

nowić wskazanie do długoterminowej 
proilaktyki wtórnej (trzy do sześć mie-

sięcy), zwłaszcza tam, gdzie występuje sto-

sunkowo wysokie ryzyko nawrotu (np. przy 
zakaĪeniu HIV). (Poziom 3) [23, 25, 26]

5.  Wymagana jest natychmiastowa ocena 
medyczna i hospitalizacja. Należy wyko-

nać tomograię komputerową lub MRI 
mózgu. Należy zadbać o szybką konsul-
tację neurologiczną. (Poziom 4) [27, 28]

6.  Silne bóle głowy mogą być również obja-

wem zapalenia opon mózgowych u pacjen-

tów z upośledzoną odpornością. 

5.4 Krwotoki do gardła i szyi

1.  Krwotok do gardła i szyi jest to stan zagro-

żenia życia, ponieważ może prowadzić do 
niedrożności dróg oddechowych. Lecze-

nie (podanie czynnika krzepnięcia) musi  
być wdrożone przed przeprowadzeniem 
diagnostyki.

2.  Natychmiast po doznaniu urazu lub przy 
wystąpieniu wczesnych objawów nale- 
ży podnieść poziom czynnika. Należy 
utrzymać poziom czynnika aż do ustą-

pienia objawów (patrz: Tabele 7-1 i 7-2). 
(Poziom 4) [15, 29, 30]

3.  Niezbędna jest hospitalizacja i ocena 
specjalisty.

4.  Aby zapobiec krwotokowi u pacjentów 

z zapaleniem migdałków, wskazane może 
być leczenie czynnikiem jako uzupełnienie 
postępowania: posiewu i wdrożenia odpo-

wiedniej antybiotykoterapii.
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5.5 Ostre krwawienie do przewodu pokarmowego

1.  Natychmiast podnieść poziom czynnika. 
Utrzymywać poziom czynnika, aż krwa-

wienie ustąpi i ustalona zostanie etiolo-

gia (patrz: Tabela 7-1 i 7-2). (Poziom 4) 
[31, 32]

2.  Ostre krwawienie z przewodu pokarmowego 
moĪe objawiać się jako krwiste wymioty, krwi-
ste stolce lub stolce smoliste.

3.  W przypadku objawów krwawienia z przewo-

du pokarmowego i/ lub ostrego krwawienia 

w jamie brzusznej wymagana jest ocena le-

karska i ewentualnie hospitalizacja.

4.  Regularnie naleĪy monitorować poziom hemo-

globiny. W razie konieczności naleĪy leczyć 
anemię lub wstrząs.

5.  NaleĪy leczyć przyczynę krwawienia, według 
zaleceń.

6.  U pacjentów z niedoborem czynnika VIII oraz 
u tych pacjentów z niedoborem czynnika IX, 
którzy nie są leczeni koncentratem czynników 
zespołu protrombiny, jako leczenie wspoma-

gające moĪna stosować źACA (kwas amino-

kapronowy) lub kwas traneksamowy. 

 

5.6 Ostre krwawienie do jamy brzusznej

1.  Ostre krwawienie do jamy brzusznej (w tym do 
przestrzeni zaotrzewnowej) moĪe objawiać się 
bólem brzucha i wzdęciami oraz moĪe być my-

lone z szeregiem chorób infekcyjnych i stanów 
chirurgicznych. MoĪe równieĪ dawać objawy 
niedroĪności poraĪennej jelit. Mogą być po-

trzebne odpowiednie badania radiologiczne.

2.  Należy natychmiast podnieść poziom 
czynnika u pacjenta. Należy utrzymywać 
poziom czynnika (patrz: Tabela 7-1 i 7-2), 
aż określona zostanie etiologia, następ-

nie trzeba wdrożyć odpowiednie lecze-

nie w konsultacji ze specjalistą. (Poziom 
4) [15, 29, 30]

5.7 Krwotok do gałki ocznej

1.  Jest rzadkością, chyba Īe związany jest z ura-

zem lub infekcją.

2.  Należy natychmiast podnieść poziom 
czynnika u pacjenta. Utrzymywać zale-

cany poziom czynnika (patrz: Tabela 7-1 
i 7-2). (Poziom 4) [15, 29, 30]

3.  Pacjent powinien być zbadany przez okulistę 
tak szybko, jak to moĪliwe.

5.8 Krwawienia do nerek/ dróg moczowych

1.  Bezbolesny krwiomocz powinien być le-

czony za pomocą reżimu łóżkowego i in-

tensywnego nawadniania (3 litry/m2 po-

wierzchni ciała) przez 48 godzin. W trak-

cie intensywnego nawadniania należy 
unikać DDAVP (desmopresyny). (Poziom 
4) [33]

2.  Jeśli występuje ból lub długotrwały 
krwiomocz, należy podnieść poziom 
czynnika (patrz: Tabela 7-1 i 7-2) i spraw-

dzać, czy nie wystąpią skrzepy lub nie-

drożność dróg moczowych. (Poziom 4) 
[33, 34]

3.  Nie wolno stosować leków antyibrynoli-
tycznych. (Poziom 4) [33]

4.  Jeśli krwiomocz (jawny lub mikroskopowy) 
utrzymuje się lub jeśli powtarzają się epizody 
krwiomoczu, zasadnicze znaczenie dla oceny 
miejscowej przyczyny ma ocena urologa.
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5.9 Krwawienia w jamie ustnej

1.  Konsultacja z dentystą lub chirurgiem szczę-

kowo-twarzowym jest niezbędna do określe-

nia Ĩródła krwawienia. Najczęstszymi przy-

czynami są:

• uraz,

• ekstrakcja zęba,

• krwawienie dziąseł, często z powodu złej 
higieny.

2.  NaleĪy rozwaĪyć leczenie miejscowe w celu 
opanowania krwawienia. Leczenie miejscowe 
to:

• bezpośredni nacisk za pomocą wilgotnego 
gazika, utrzymywany przez co najmniej przez 
15 minut,

• zszycie lub zamknięcie rany,

•  zastosowanie miejscowych preparatów 
hemostatycznych,

•  antybiotyki, szczególnie w tych krwawie-

niach z dziąseł, których przyczyną jest zła 
higiena,

•  zastosowanie źACA lub kwasu traneksamo-

wego w formie płynu do płukania ust.

3.  Odpowiednia dawka paracetamolu stosowana 
regularnie pomoĪe złagodzić ból.

4.  Nie należy stosować systemowo leków 
antyibrynolitycznych u pacjentów z nie-

doborem czynnika IX, którzy są leczeni 
dużymi dawkami koncentratu czynników 
zespołu protrombiny, ani u pacjentów le-

czonych koncentratem aktywowanych 

czynników zespołu protrombiny (APCC). 
(Poziom 4) [35, 36]

5.  MoĪe być konieczne podanie czynnika krzep-

nięcia, zgodnie z zaleceniami ośrodka lecze-

nia hemoilii.

6.  W razie potrzeby należy stosować EACA 
i kwas traneksamowy w postaci doust-
nej. (Poziom 4) [37, 38]

7.  NaleĪy zalecić pacjentowi, aby starał się nie 
połykać krwi.

8.  NaleĪy poinstruować pacjenta, aby unikał płu-

kania jamy ustnej do następnego dnia po za-

trzymaniu krwawienia.

9.  NaleĪy zalecić pacjentowi kilkudniową dietę 
złoĪoną z pokarmów płynnych i miękkich.

10.  NaleĪy przeprowadzić ocenę niedokrwistości 
oraz, w razie potrzeby, wdroĪyć leczenie.

 

5.10 Krwawienie z nosa

1.  Należy pochylić głowę pacjenta do przodu, 
aby uniknął połykania krwi, i poprosić go, 
aby delikatnie wydmuchnął słabe skrzepy. 
Zastosować silny ucisk za pomocą namo-

czonej w lodowatej wodzie gazy przyłożo-

nej do przedniej, miękkiej części nosa 
przez 10–20 minut.

2.  Uzupełnianie czynnika często nie jest koniecz-

ne, chyba Īe krwawienie jest cięĪkie lub na-

wracające [15, 29].

3.  W krwawieniach związanych z alergią, in-

fekcją górnych dróg oddechowych lub 
zmianami sezonowymi przydatne są leki 
przeciwhistaminowe i leki zmniejszające 
obrzęk błony śluzowej.

4.  Jeśli krwawienie przedłuĪa się lub występuje 
często, naleĪy dokonać oceny niedokrwistości 
i w razie potrzeby zastosować odpowiednie 
leczenie.

5.  Bardzo pomocny jest źACA lub kwas tranek-

samowy stosowany miejscowo przy uĪyciu 
namoczonej gazy.

6.  Jeśli krwawienie utrzymuje się lub nawra-

ca, należy skonsultować się z otolaryngo-

logiem. Do opanowania krwawienia może 
być potrzebne wykonanie tamponady 
nosa, przedniej lub tylnej.

7.  Krwawieniu z nosa często można zapobiec 
poprzez zwiększenie wilgotności otocze-

nia, stosując np. wazelinę w postaci żelu 
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na błony śluzowe nosa w celu utrzymania 
wilgoci lub poprzez podawanie bezpośred-

nio do nosa soli izjologicznej w kroplach 
lub w postaci aerozolu.

5.11 Krwotok do tkanek miękkich

1.  Objawy zaleĪą od miejsca krwawienia.

2.  Leczenie czynnikiem nie jest konieczne 

w przypadku większości powierzchow-

nych krwawień do tkanek miękkich. Po-

mocne może okazać się zastosowanie sil-
nego ucisku oraz lodu [15, 29].

3.  NaleĪy przeprowadzić u pacjenta ocenę stop-

nia nasilenia krwawienia oraz moĪliwe zaan-

gaĪowanie mięśni lub występowanie ucisku 
nerwowo-naczyniowego. NaleĪy wykluczyć 

ewentualny uraz okolic zawierających waĪne 
narządy, np. głowy lub brzucha.

4.  Otwarty krwotok do zamkniętej przestrzeni 
ciała, np. do przestrzeni zaotrzewnowej, 
moszny, pośladków lub ud, moĪe spowodo-

wać duĪą utratę krwi. W przypadku podejrze-

nia takiego krwawienia naleĪy jak najszybciej 
podać czynnik.

5.  NaleĪy regularnie monitorować poziom hemo-

globiny oraz parametry Īyciowe.

5.12 Skaleczenia i otarcia

1.  Powierzchowne skaleczenia powinny być 
leczone po uprzednim oczyszczeniu rany. 
Następnie należy zastosować ucisk i za-

opatrzenie stripami.

2.  W przypadku głębokich ran należy pod-

nieść poziom czynnika (patrz: Tabela 7-1 
i 7-2), a następnie zszyć ranę. (Poziom 4) 
[15, 29, 30]

3.  Szwy mogą być usuwane pod osłoną koncen-

tratu czynnika krzepnięcia.
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 6 POWIKŁANIA  
HEMOFILII

6.1 Powikłania mięśniowo-szkieletowe

1.     Najczęstszymi miejscami krwawienia są sta-

wy i mięśnie kończyn.

2.  W zaleĪności od nasilenia choroby, epizody 
krwawienia mogą być częste i występować 
bez uchwytnej przyczyny (patrz: Tabela 1-1).

3.  U dziecka z cięĪką hemoilią pierwszy wylew 
krwi do stawu (hemartroza) zazwyczaj wystę-

puje, gdy dziecko zaczyna raczkować i cho-

dzić: zwykle przed ukończeniem dwóch lat, 
czasem póĨniej.

4.  Przy niewłaściwym leczeniu powtarzające 
się krwawienia mogą doprowadzić do po-

garszającego się stanu stawów i mięśni, 
utraty funkcji z powodu braku ruchomości, 
zaniku mięśni, bólu, zniekształcenia sta-

wów i przykurczy w pierwszych dwóch de-

kadach życia [1, 2].

Zapalenie błony maziowej
1.  Po ostrym krwawieniu śródstawowym docho-

dzi do zapalenia błony maziowej, staje się ona 
przekrwiona i bardzo podatna na uszko- 
dzenia.

2.  Nieleczenie ostrego zapalenia błony maziowej 
moĪe powodować powtarzające krwawienia do 
stawu [1, 2].

3.  W tym stanie staw wymaga ochrony ruchomą 
szyną lub elastycznym opatrunkiem.

4.  Ruchy w stawie powinny być ograniczone, aĪ 
zniknie obrzęk i temperatura stawu powróci do 
normy.

5.  W niektórych przypadkach mogą być przydat-
ne inhibitory COX-2.

6.  We wczesnych stadiach ruchomość stawu jest 
zachowana. Diagnostykę róĪnicową hemar-
trozy i zapalenia błony maziowej przeprowa-

dza się na podstawie szczegółowego badania 
izykalnego stawu.

7.  Obecność przerostu błony maziowej moĪe być 
potwierdzona przez USż lub MRI. Zwykłe 
zdjęcia rentgenowskie, a szczególnie MRI, są 
pomocne w określeniu zakresu zmian 
chrzęstno-kostnych. 

8.  Przy powtarzających się krwawieniach, zapa-

lenie błony maziowej staje się przewlekłe 

z przerostem i obrzękiem (staw zazwyczaj nie 
jest napięty i szczególnie bolesny).

9.  Wraz ze wzrostem obrzęku postępuje uszko-

dzenie stawu, zanik mięśni i utrata ruchomo-

ści, prowadząc do przewlekłej artropatii 
hemoilowej.

10.  Celem leczenia jest zmniejszenie stanu 
zapalnego w błonie maziowej, tak szybko 
jak to możliwe, przy zachowaniu funkcji 
stawu (Poziom 5) [3, 4]. Możliwe opcje le-

czenia to:
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•  podawanie czynnika krzepnięcia, najle-

piej z częstotliwością oraz w dawkach 
wystarczających, aby zapobiegać nawra-

cającym krwawieniom (Poziom 2) [5-8],
–    Jeśli koncentraty są dostępne w wystar-

czających dawkach, dobre wyniki przy-

noszą krótkie serie (6-8 tygodni) wtórnej 
proilaktyki i intensywna izjoterapia,

•  izjoterapia (Poziom 2) [9, 10], w tym:

–   codzienne ćwiczenia, aby poprawić siłę 
mięśni i utrzymać ruchomość stawów,

–   procedury zmniejszające ryzyko wtór-
nych stanów zapalnych, jeĪeli są dostęp-

ne [11],

–   ćwiczenia funkcjonalne [12],

•  leczenie NLPZ (inhibitory COX-2), które 
mogą zmniejszyć stan zapalny (Poziom 
2) [13, 14],

•  usztywnienie funkcjonalne, które pozwala na 
pewien stopień ruchomości stawu, ale ogra-

nicza wyprost i zgięcie. W skrajnych punk-

tach ruchu błona maziowa moĪe ulegać 
uszkodzeniom przez zakleszczenie między 
kostnymi elementami stawu, co moĪe pro-

wadzić do nawrotu krwawień [15],

•  synowektomia.

Synowektomia

1.  Synowektomię należy rozważyć przy utrzy-

mywaniu się przewlekłego zapalenia błony 
maziowej z często nawracającymi krwa-

wieniami, mimo prawidłowego leczenia 
czynnikiem krzepnięcia. Rodzaje syno-

wektomii to m.in. synowiorteza chemiczna 
lub radioizotopowa oraz synowektomia ar-
troskopowa lub otwarta, chirurgiczna. (Po-

ziom 4) [16, 17]
2.  Synowektomia niechirurgiczna jest zabiegiem 

z wyboru.

3.  Synowektomia radioizotopowa przy uĪyciu 
czystego emitera promieniowania beta (fos-

for-32 lub iryd-90) jest bardzo skuteczna, ma 
niewiele skutków ubocznych i moĪe być wyko-

nywana ambulatoryjnie. (Poziom 4) [18, 19]

•  Pojedyncza dawka czynnika krzepnięcia jest 
często wystarczająca do jednorazowego 
wstrzyknięcia izotopu.

•  Rehabilitacja jest mniej intensywna niĪ po 
chirurgicznej synowektomii, ale mimo to jest 
niezbędna, aby pomóc pacjentowi odzyskać 
siłę, propriocepcję i prawidłową funkcję 
stawu.

4.  Jeśli nie są dostępne izotopy promieniotwór-
cze, odpowiednim wyjściem jest synowiorteza 
chemiczna przy uĪyciu ryfampicyny i chloro-

wodorku oksytetracykliny [20, 21].

•  Synowiorteza chemiczna obejmuje cotygo-

dniowe zastrzyki aĪ do opanowania zapale-

nia błony maziowej.

•  Zastrzyki są bolesne i wymagają podawania 
wewnątrzstawowo ksylokainy kilka minut 
przed wprowadzeniem środka sklerotyzują-

cego, doustnych środków przeciwbólowych 
(połączenie paracetamolu i opioidu) oraz 
koncentratu czynnika krzepnięcia przed kaĪ-

dą iniekcją.

•  Niski koszt środka chemicznego jest pozor-
ną oszczędnością, biorąc pod uwagę ko-

nieczność wielu wstrzyknięć koncentratu 
czynnika.

•  Podobnie jak w przypadku synowektomii ra-

dioizotopowej zaleca się rehabilitację. 

5.  Synowektomia chirurgiczna, otwarta lub artro-

skopowa, wymaga znacznego zapasu czynni-
ka krzepnięcia na sam zabieg i na długi okres 
rehabilitacji. Procedura musi być wykonana 
przez doświadczony zespół w specjalistycz-

nym centrum leczenia hemoilii. Ta metoda 
wchodzi w rachubę tylko wtedy, gdy inne, 
mniej inwazyjne, a równie skuteczne procedu-

ry zawodzą.

Przewlekła artropatia hemoilowa
1.  Przewlekła artropatia hemoilowa moĪe rozwi-

nąć się w kaĪdym czasie, począwszy od dru-

giej dekady Īycia (niekiedy wcześniej), w za-

leĪności od nasilenia krwawień i ich leczenia.

2.  Proces zostaje zapoczątkowany przez bezpo-

średnie działanie krwi na chrząstki stawowe 
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podczas krwawienia dostawowego [1, 2] 
i wzmocniony przez przewlekłe zapalenie bło-

ny maziowej i nawracające krwawienia śród-

stawowe, co prowadzi do nieodwracalnych 
uszkodzeń.

3.  Przy zaawansowanej utracie chrząstki stan 
stawu pogarsza się, prowadząc do:

•  wtórnych przykurczów tkanek miękkich,

•  zaniku mięśni,

•  deformacji kątowych.

4.  Deformacja może być zwiększona przez 
przykurcz mięśni w następstwie krwawie-

nia lub neuropatii.
5.  Częsta jest utrata ruchomości, przy czym 

w największym stopniu utratę funkcji powodu-

ją przykurcze zgięciowe.

6.  Ruch stawu i obciąĪanie go mogą być bardzo 
bolesne.

7.  W miarę pogarszania się stanu stawu obrzęk 
ustępuje na rzecz postępującego zwłóknienia 
błony maziowej i torebki stawowej.

8.  Jeśli dojdzie do zesztywnienia stawu, ból 
moĪe się zmniejszyć lub zniknąć całkowicie.

9.  Radiologiczne cechy przewlekłej artropatii he-

moilowej zaleĪą od stopnia jej zaawan- 
sowania:

•  radiogramy pokaĪą tylko póĨne zmiany 
chrzęstno-kostne [22, 23],

•  USż lub MRI pokaĪe wczesne zmiany za-

równo w tkankach miękkich, jak i kostno-

-chrzęstnych [24-26],

•  zwęĪenie szpary stawowej moĪe postępo-

wać od minimalnego aĪ do jej całkowitego 
zniknięcia,

•  dochodzi do erozji kości i powstawania pod-

chrzęstnych torbieli kostnych, to prowadzi do 
zapadania się powierzchni stawowych, co 
moĪe skutkować deformacjami kątowymi,

•  moĪe występować włókniste/ kostne ze-

sztywnienie stawu [27].

10.  Celem leczenia jest polepszenie funkcji sta-

wu, zniesienie bólu, pomoc pacjentowi w po-

wrocie do normalnej aktywności.

11.  Opcje leczenia przewlekłej artropatii hemoi-

lowej zaleĪą od:

•  stanu zaawansowania choroby,

•  objawów występujących u pacjenta,

•  wpływu choroby na Īycie pacjenta i jego 
aktywność,

•  dostępnych środków.

12.  Bólowi należy przeciwdziałać za pomocą 
odpowiednich leków przeciwbólowych. 
Do zmniejszenia bólu spowodowanego 
przez artropatię można stosować niektó-

re inhibitory COX-2 (patrz: „Leczenie 
bólu”, str. 18). (Poziom 2) [13, 14]

13.  Bardzo istotnym elementem terapii na 
tym etapie choroby jest izjoterapia pod 
opieką specjalisty, mająca na celu utrzy-

manie siły mięśni i ich funkcji. Jeżeli 
wskutek ćwiczeń wystąpią nawracające 
krwawienia, może być potrzebna proilak-

tyka wtórna. (Poziom 2) [9, 10]
14.  Inne zachowawcze metody leczenia to mię-

dzy innymi:

•  seryjne gipsowanie, które pomaga w korygo-

waniu deformacji [28, 29],

•  usztywnienie i wkładki ortopedyczne, w celu 
stabilizacji bolesnych i niestabilnych stawów 
[15],

•  przyrządy wspomagające chód i poruszanie 
się, które zmniejszają nacisk na obciąĪony 
staw,

•  przystosowanie otoczenia w domu, szkole 
czy w miejscu pracy, które ułatwi codzienne 
czynności [30].

15.  JeĪeli środki zachowawcze nie zapewniają 
satysfakcjonującej ulgi w bólu i poprawy 

w funkcjonowaniu, naleĪy rozwaĪyć inter-
wencję chirurgiczną. Zabiegi chirurgiczne, 
w zaleĪności od konkretnych potrzeb korek-

cji, mogą polegać na:

•  usunięciu pozastawowych tkanek miękkich, 
aby zmniejszyć przykurcze,

•  artroskopii, aby zmniejszyć śródstawowe 
zrosty i poprawić współpracę powierzchni 
stawowych [31],
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•  usunięciu kości, by skorygować deformację 
kątową,

•  wstawieniu protezy stawu, gdy stan chorego 
jest powaĪny i dotyczy duĪego stawu (kola-

nowego, biodrowego, barkowego, łokciowe-

go) [32],

•  synowektomii stawu łokciowego z wycię-

ciem głowy kości promieniowej [33],

•  artrodezie stawu skokowego, co daje duĪą 
ulgę w bólu i koryguje deformacje, przez co 
wyraĨnie poprawia się funkcja stawu. Naj-
nowsze postępy w zakresie chirurgicznej 
wymiany stawu skokowego mogą w przy-

szłości zapewnić alternatywne rozwiązanie 
dla chorych z hemoilią [34, 35].

16.  Aby podjąć jakikolwiek zabieg chirurgicz-

ny, należy dysponować odpowiednimi 
środkami, w tym wystarczającą ilością 
koncentratów czynnika krzepnięcia oraz 
możliwością rehabilitacji pooperacyjnej. 
(Poziom 3) [36-38]

Zasady izjoterapii/ medycyny 
izykalnej w hemoilii
1.  W skład głównego zespołu leczenia hemoilii 

powinni wchodzić izjoterapeuci oraz terapeuci 
zajęciowi. Ich zaangaĪowanie w pomoc pa-

cjentowi i jego rodzinie powinno zaczynać się 
od momentu postawienia diagnozy i trwać 
przez całe Īycie pacjenta.

2.  Ich rola w leczeniu pacjentów z hemoilią pole-

ga na [9, 39–41]:

•  ocenie stanu układu mięśniowo-szkieleto-

wego pacjenta, w tym m.in.:

–    ustaleniu miejsca ostrego krwawienia,

–    regularnych ocenach stanu pacjenta 
przez całe jego Īycie,

–   ocenie przedoperacyjnej,

•  edukacji:

–    pacjenta i jego rodziny w zakresie powi-
kłań w układzie mięśniowo-szkieletowym 
oraz ich leczenia,

–    personelu w szkole w zakresie zajęć od-

powiednich dla dziecka, natychmiastowej 

pomocy w razie krwawienia, a takĪe 
zmian w zajęciach, które mogą być ko-

nieczne po wystąpieniu krwawień,

•  leczeniu ostrych krwawień, zapaleń błony 
maziowej i przewlekłej artropatii przy uĪyciu 
róĪnych technik, w tym: hydroterapii, terapii 
ciepłem, lodem, elektrycznej stymulacji mię-

śni, diatermii pulsacyjnej, ultradĨwięków, 
a takĪe róĪnych ortez dla zmniejszenia bólu 
i przywrócenia funkcji.

Guzy rzekome
1.  To schorzenie mogące nawet zagrozić Īyciu, 

występujące tylko w hemoilii. Pojawia się 

w rezultacie niedostatecznego leczenia krwa-

wień do tkanek miękkich, zazwyczaj w obrębie 
mięśni będących w bezpośrednim kontakcie 

z kośćmi, które mogą zostać wtórnie zaanga-

Īowane w stan patologiczny. Jest najczęściej 
spotykane w kościach długich i miednicy. 

2.  JeĪeli nie zastosowano leczenia, guz rzekomy 
moĪe osiągnąć ogromne rozmiary, powodując 
ucisk na otaczające go struktury nerwowo-na-

czyniowe i wywołując patologiczne złamania. 
MoĪe dojść do wytworzenia przetoki przez 
otaczającą guz rzekomy skórę. 

3.  Rozpoznanie stawia się poprzez palpacyjne 
stwierdzenie obecności guza.

4.  Badania radiologiczne wykazują obecność 
masy w tkankach miękkich z uszkodzeniem 
sąsiadującej kości.

5.  Bardziej szczegółowe i dokładne oceny guza 
rzekomego moĪna uzyskać w badaniach CT 

i MRI.

6.  Postępowanie zaleĪy od miejsca, rozmiaru, 
szybkości wzrostu i wpływu na otaczające 
tkanki. MoĪliwe rozwiązania obejmują poda-

wanie czynnika i obserwację, aspirację i chi-
rurgiczną ablację zmiany.

•  Zalecany jest sześciotygodniowy cykl le-

czenia czynnikiem i ponowne wykonanie 

badania MRI. Jeżeli guz rzekomy ulegnie 
zmniejszeniu, kontynuuje się podawanie 
czynnika i powtarza MRI przez trzy cykle. 
(Poziom 4) [42, 43]
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•  W razie konieczności naleĪy podjąć decyzję 
o leczeniu operacyjnym. Interwencja chirur-
giczna będzie znacznie łatwiejsza, jeĪeli guz 
się zmniejszył.

•  Aspiracja guza rzekomego, a następnie 
podanie kleju ibrynowego w zastrzy-

kach, embolizacja tętnic lub radioterapia 
mogą wyleczyć niektóre zmiany. W pozo-

stałych przypadkach może być potrzeb-

ny zabieg operacyjny. (Poziom 4) [44, 45]
•  W przypadku duĪych guzów rzekomych, 

zwłaszcza jeśli powodują one zniszczenie 
kości długich, moĪe okazać się konieczne 
wycięcie chirurgiczne, w tym amputacja koń-

czyny. DuĪy guz rzekomy zlokalizowany 

w jamie brzusznej stanowi wyjątkowe wy-

zwanie w chirurgii chorych na hemoilię. 
Operacje powinny być przeprowadzane je-

dynie przez zespoły o duĪym doświadczeniu 
w leczeniu hemoilii.

Złamania
1.  Złamania nie są częste u osób z hemoilią, 

prawdopodobnie z powodu przeciętnie mniej-
szej aktywności izycznej [46]. Jednak u osoby 
z artropatią hemoilową moĪe zachodzić ryzy-

ko złamania w okolicy stawów o znacznej utra-

cie ruchomości i w obrębie kości objętych 
osteoporozą.

2.  Leczenie złamania wymaga natychmiasto-

wego podania czynnika krzepnięcia. (Po-

ziom 4) [46-48]
3.  Poziom czynnika krzepnięcia należy pod-

nieść do przynajmniej 50% i utrzymywać 
przez 3 do 5 dni. (Poziom 4) [3, 46-48]

4.  NiĪszy poziom powinien być utrzymywany 
przez około 10–14 dni, kiedy złamanie stabili-
zuje się i aby zapobiec krwawieniu do tkanek 
miękkich.

5.  Plan leczenia powinien być dostosowany do 
konkretnego złamania, wliczając w to leczenie 
operacyjne przy zapewnionym odpowiednim 
zapasie koncentratu czynnika krzepnięcia.

6.  Należy unikać gipsów okrężnych, prefero-

wane są szyny. (Poziom 4) [46]

7.  ZłoĪone lub zainfekowane złamania mogą wy-

magać stabilizatorów zewnętrznych [49].

8.  Należy unikać długotrwałego unierucho-

mienia, które może prowadzić do znaczą-

cego ograniczenia zakresu ruchów w przy-

ległych stawach. (Poziom 4) [46, 47]
9.  Fizjoterapię należy wdrożyć, gdy tylko zła-

manie zostanie ustabilizowane, aby przy-

wrócić zakres ruchów, siłę mięśni i ich 
funkcję [39].

Zasady chirurgii ortopedycznej 
w hemoilii
Istotne kwestie związane z wykonywaniem za-

biegów chirurgicznych u osób z hemoilią omó-

wiono w sekcji „Zabiegi chirurgiczne i procedury 
inwazyjne” na str. 19. Specyiczne problemy 

w zakresie chirurgii ortopedycznej moĪna podsu-

mować następująco:

1.  Chirurdzy ortopedzi powinni przejść specjalne 
szkolenie z zakresu chirurgicznego leczenia 
osób z hemoilią [3].

2.  Należy rozważyć wykonywanie kilku pla-

nowych zabiegów jednocześnie lub etapo-

wo, aby rozsądnie wykorzystywać koncen-

traty czynnika krzepnięcia. (Poziom 3) [50]
3.  Można stosować środki miejscowo popra-

wiające krzepnięcie. Klej ibrynowy jest 
użyteczny do opanowania sączenia się 
krwi, podczas zabiegów na rozległych po-

lach operacyjnych. (Poziom 3) [36, 51, 52]
4.  Opieka pooperacyjna u pacjenta z hemoi-

lią wymaga uważnego monitorowania bólu 
i często wyższych dawek leków przeciw-

bólowych w okresie bezpośrednio po za-

biegu. (Poziom 5) [36]
5.  Niezbędna jest dobra komunikacja z zespołem 

rehabilitacji pooperacyjnej [39]. Znajomość 
szczegółów zabiegu i śródoperacyjnego stanu 
stawu ułatwia planowanie odpowiedniej 
rehabilitacji.

6.  Rehabilitacja pooperacyjna powinna być pro-

wadzona przez izjoterapeutę mającego do-

świadczenie w pracy z osobami chorymi 
na hemoilię.
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7. Rehabilitacja moĪe przebiegać wolniej. 

8.  Dla umoĪliwienia odpowiedniej rehabilitacji 
oraz mobilizacji konieczne jest właściwe zwal-
czanie bólu.

9.  PowyĪsze zasady stosuje się takĪe do sta- 
bilizowania złamań i usuwania guzów 
rzekomych.

6.2 Inhibitory

1.  Termin „inhibitory” odnosi się w hemoilii do 
przeciwciał klasy Igż, które neutralizują czyn-

niki krzepnięcia.

2.  W dzisiejszych czasach, kiedy koncentraty 
czynników krzepnięcia są poddawane odpo-

wiedniej inaktywacji wirusów, inhibitory czyn-

nika VIII lub IX są uwaĪane za najpowaĪniej-
sze powikłanie leczenia hemoilii.

3.  Pojawienie się inhibitora naleĪy podejrzewać 

u kaĪdego pacjenta, który nie odpowiada kli-
nicznie na podawanie czynnika krzepnięcia, 
szczególnie jeśli wcześniej taka odpowiedĨ 
była uzyskiwana. W tej sytuacji spodziewana 
poprawa kliniczna oraz czas półtrwania prze-

toczonego czynnika krzepnięcia są znacznie 
zmniejszone.

4.  Inhibitory są duĪo częściej spotykane u pa-

cjentów z cięĪką hemoilią w porównaniu 

z chorymi na umiarkowaną lub łagodną postać 
hemoilii.

5.  Skumulowane ryzyko (tzn. ryzyko w ciągu ca-

łego Īycia) wystąpienia inhibitora w cięĪkiej 
hemoilii typu A mieści się w zakresie 

20–30%, a w umiarkowanej lub łagodnej 
5–10% [53–54].

6.  W cięĪkiej hemoilii typu A u chorych w krajach 
rozwiniętych mediana wieku rozwoju inhibitora 
wynosi 3 lata lub mniej. W umiarkowanej i ła-

godnej hemoilii A jest bardziej zbliĪona do 
wieku 30 lat i często łączy się z intensywnym 
leczeniem czynnikiem VIII, towarzyszącym 
operacji [55, 56].

7.   W ciężkiej hemoilii inhibitory nie zmienia-

ją lokalizacji, częstotliwości ani natężenia 
krwawienia. Przy umiarkowanej i łagodnej 
postaci hemoilii inhibitory mogą neutrali-
zować także endogennie wytwarzany 
czynnik VIII, skutkiem czego zmieniają fe-

notyp pacjenta na odpowiadający ciężkiej 
hemoilii.

8.  Krwawienia w umiarkowanej i łagodnej hemo-

ilii powikłanej obecnością inhibitora duĪo czę-

ściej przypominają te obserwowane u pacjen-

tów z nabytą hemoilią typu A (w wyniku auto-

przeciwciał przeciw czynnikowi VIII), z więk-

szą przewagą krwawień z błon śluzowych, 
w układzie moczowo-płciowym i pokarmowym 
[57]. W związku z tym istnieje u tych pacjen-

tów istotne ryzyko powaĪnych powikłań, a na-

wet zgonu z powodu krwawienia.

9.  Inhibitory są znacznie rzadziej spotykane 

w hemoilii typu B, występują u mniej niĪ 5% 
chorych [58].

10.  We wszystkich przypadkach inhibitory znacz-

nie utrudniają leczenie koncentratami czynni-
ków krzepnięcia. Z uwagi na to pacjenci le-

czeni czynnikami krzepnięcia powinni być 
monitorowani pod kątem rozwoju inhibitora.

11.  Potwierdzenie obecności inhibitora oraz 
określenie jego miana przeprowadzane 
jest przez laboratorium, najlepiej przy 
użyciu metody Bethesda z modyikacją 
Nijmegen (zobacz: „Badania w kierunku 
obecności inhibitora” na str. 36). (Poziom 
1) [59, 60]

12.  U dzieci badanie w kierunku obecności 
inhibitora powinno być wykonywane co 5 
ekspozycji na czynnik do 20. dnia ekspo-

zycji, co 10 ekspozycji między 21. a 50. 
dniem ekspozycji na czynnik, a następnie 
co najmniej dwa razy do roku do 150 dni 
ekspozycji. (Poziom 5) [61]

13.  U dorosłych z więcej niż 150 dniami eks-

pozycji na czynnik, poza badaniem co 
6–12 miesięcy, każda nieadekwatna do 
podania czynnika odpowiedź na leczenie 
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w przypadku pacjenta, który wcześniej 
dobrze na leczenie odpowiadał, stanowi 
wskazanie do oceny obecności inhibito-

ra. (Poziom 3) [56, 62-64]
14.  Pomiar inhibitora należy również wyko-

nać u każdego pacjenta, który był inten-

sywnie leczony przez co najmniej 5 dni; 
badanie wykonuje się w czasie do 4 tygo-

dni od ostatniego przetoczenia. (Poziom 
4) [63, 65]

15.  Badanie na obecność inhibitora powinno 
być także wykonane przed zabiegiem chi-
rurgicznym lub jeśli badanie odzysku 
czynnika wykazuje wynik niższy od spo-

dziewanego, jak również wtedy, gdy uzy-

skiwana odpowiedź kliniczna na leczenie 
krwawienia w okresie pooperacyjnym nie 

jest w pełni zadowalająca. (Poziom 2) [53, 
63, 66]

16.  Inhibitor o niskim mianie (ang. low responding 

inhibitor) to inhibitor o mianie pozostającym 
stale w zakresie < 5 j.B./ml, podczas gdy inhi-
bitor o wysokim mianie (ang. high responding 

inhibitor) stwierdza się przy poziomie ≥ 5 j.B./
ml.

17.  Inhibitory o wysokim mianie mają tenden-

cję do utrzymywania się długo. Jeśli pa-

cjent nie otrzymuje czynnika krzepnięcia 
w dłuższym okresie, miano inhibitora 
może się obniżać lub nawet dojść do po-

ziomu niewykrywalnego, ale po podaniu 
czynnika inhibitor pojawia się ponownie 
dzięki pamięci układu odpornościowego, 
w ciągu trzech do pięciu dni. 

18.  Niektóre inhibitory o niskim mianie mogą 
mieć charakter przemijający i mogą zniknąć 
w czasie 6 miesięcy od pierwszego udoku-

mentowania, pomimo świeĪej ekspozycji an-

tygenowej na koncentrat czynnika krzepnię- 
cia.

19.  Inhibitory o bardzo niskim mianie mogą nie 
zostać wykryte przez badanie metodą Be-

thesda, a wskazuje na nie jedynie słaby od-

zysk i/ lub skrócony okres półtrwania (T-1/2) 
po podaniu czynnika krzepnięcia.

Leczenie krwawień
1.  Leczenie krwawień u pacjentów z obecno-

ścią inhibitora musi być prowadzone 

w konsultacji z ośrodkiem posiadającym 
doświadczenie w tym zakresie. (Poziom 5) 
[63, 67]

2.  Wybór produktu leczniczego powinien być 
dokonywany w oparciu o miano inhibitora, 
wcześniejszą odpowiedź kliniczną na dany 
produkt oraz miejsce i charakter krwawie-

nia. (Poziom 4) [63, 68]
3.  Jeśli to możliwe, pacjenci z inhibitorem 

o niskim mianie mogą być leczeni danym 
czynnikiem krzepnięcia w dużo większej 
dawce, aby zatrzymać krwawienie mimo 
częściowej neutralizacji czynnika przez in-

hibitor. (Poziom 4) [63, 68]
4.  W nagłych przypadkach podobnie mogą 

być leczeni pacjenci, u których wcześniej 
stwierdzono inhibitor o wysokim mianie, a 
którzy obecnie wykazują niskie miano. Le-

czenie można kontynuować aż do wystą-

pienia odpowiedzi pamięci immunologicz-

nej (zazwyczaj po 3–5 dniach), co unie-

możliwia dalsze leczenie koncentratem za-

wierającym tylko czynnik, przeciwko któ-

remu skierowany jest inhibitor. (Poziom 4) 
[63, 68]

5.  W zatrzymaniu krwawień u części pacjentów 
skuteczny jest wieprzowy czynnik VIII, uzyski-
wany z osocza świńskiego. Trwają próby kli-
niczne, w których preparat osoczopochodny 
zastępuje się rekombinowanym wieprzowym 
czynnikiem VIII.

6.  Przy inhibitorze o mianie ≥ 5 j.B. prawdo-

podobieństwo, że podawany koncentrat 
czynnika krzepnięcia przezwycięży inhibi-
tor, jest niskie, o ile nie zastosuje się bar-
dzo wysokich dawek czynnika we wlewie 
ciągłym. 

7.  Alternatywą są leki omijające inhibitor (ang. by-

passing agents), takie jak rekombinowany ak-

tywowany czynnik VII (rŻVIIa) i koncentraty 
czynników zespołu protrombiny (PCC), w tym 
takĪe koncentraty aktywowanych czynników 
zespołu protrombiny (APCC).
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8.  Wykazano równorzędną skuteczność 2 da-

wek rFVIIa i jednej dawki APCC w opano-

waniu krwawienia dostawowego. (Poziom 
2) [69]

9.  Jednak obserwuje się różnice w odpowie-

dzi pacjentów na różne preparaty, dlatego 
konieczne jest prowadzenie zindywiduali-
zowanej terapii. (Poziom 2) [69, 70]

10.  U pacjentów z hemoilią B i inhibitorem czyn-

nika IX leczonych koncentratami czynników 
zespołu protrombiny naleĪy się spodziewać 
odpowiedzi pamięci układu odpornościowe-

go, niezaleĪnie od tego, czy są to koncentra-

ty czynników aktywowanych czy nie, gdyĪ 
wszystkie te preparaty zawierają czynnik IX.

11.  Z kolei ryzyko reakcji pamięci układu od-

pornościowego u pacjentów z hemoilią 
typu A z inhibitorem, leczonych koncen-

tratem czynników zespołu protrombiny 
(aktywowanych lub nie), jest zależne od 
koncentratu i zawartości w nim czynnika 
VIII, która z reguły jest minimalna. Ocenia 
się, że APCC prowadzi do odpowiedzi 
anamnestycznej u ok. 30% pacjentów z in-

hibitorem czynnika VIII.
12.  Pomimo pewnego zainteresowania wykorzy-

staniem leczenia immunosupresyjnego u pa-

cjentów z inhibitorem, jego rola nie została 
jeszcze określona i brak jednoznacznej opinii 
co do tego, czy warto go stosować u tej gru-

py chorych.

Reakcje alergiczne u pacjentów 

z hemoilią B
1.  U ponad 50% pacjentów z hemoilią typu B 

z inhibitorami mogą wystąpić cięĪkie reakcje 
alergiczne po podaniu czynnika IX, w tym ana-

ilaksja. Takie reakcje mogą być pierwszym 
objawem pojawienia się inhibitora.

2.  Nowo zdiagnozowani pacjenci z hemoilią 
B, a zwłaszcza ci z historią rodzinną i/ lub 

z mutacją genetyczną związaną ze zwięk-

szonym ryzykiem rozwoju inhibitora, po-

winni pierwsze 10–20 podań koncentratu 
czynnika IX otrzymać w ośrodku mającym 
możliwość leczenia ciężkich reakcji aler-

gicznych. Reakcje alergiczne mogą też wy-

stąpić później, lecz są na ogół łagodniej-
sze. (Poziom 4) [71-72]

Wywołanie tolerancji układu 
odpornościowego
1.  U pacjentów z cięĪką hemoilią typu A erady-

kacja inhibitorów jest często moĪliwa przez 
wywołanie tolerancji układu odpornościowego 
(ITI; ang. immune tolerance induction). (Po-

ziom 2) [73-74]

2.  Przed ITI u pacjentów z wysokim mianem in-

hibitora należy unikać podawania czynnika 
VIII, aby umożliwić spadek miana inhibitora 
i uniknąć ciągłej odpowiedzi pamięci. Jak 
już wspomniano, niektórzy pacjenci mogą 
rozwinąć odpowiedź anamnestyczną rów-

nież po kontakcie z nieaktywnymi cząstecz-

kami czynnika VIII w APCC. (Poziom 2) [75]
3.  Nie istnieje optymalny schemat ITI (pro-

dukt i dawka). Międzynarodowe badanie 
porównujące stosowanie 50 j.m./kg trzy 
razy w tygodniu do podawania codziennie 
200 j.m./kg zostało przerwane z uwagi na 
względy bezpieczeństwa (wysoka liczba 
krwawień u chorych otrzymujących niskie 
dawki czynnika) i na zbyt małą liczbę pa-

cjentów dla uzyskania istotnych staty-

stycznie wyników [76]. 
4.  OdpowiedĨ na ITI moĪe być mniej zadowalają-

ca u pacjentów z umiarkowaną lub łagodną 
hemoilią [63].

5.  Doświadczenie z ITI u pacjentów z hemoilią B 
z inhibitorem jest ograniczone. Zasady lecze-

nia u tych pacjentów są podobne, lecz odsetek 
sukcesów – duĪo niĪszy, szczególnie u osób, 
u których inhibitor jest powiązany ze skazą 
alergiczną.

6.  Pacjenci z hemoilią B z inhibitorem i z hi-
storią występowania ciężkich reakcji aler-
gicznych na czynnik IX mogą podczas ITI 
rozwinąć zespół nerczycowy, który nie za-

wsze jest odwracalny po zaprzestaniu ITI. 
Opisywano powodzenie alternatywnych 
metod leczenia, w tym terapii immunosu-

presyjnych [77].
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Pacjent przechodzący na nowy rodzaj 
koncentratu

1. W przypadku zdecydowanej większości pa-

cjentów zmiana produktu nie powoduje rozwinię-

cia inhibitora.

2. W rzadkich przypadkach inhibitory u leczo-

nych wcześniej pacjentów pojawiły się wraz 

z wprowadzeniem nowego rodzaju koncentratu 
czynnika VIII.

3. U tych pacjentów inhibitor zazwyczaj zanika 
po wycofaniu nowego produktu.

4. Pacjent przechodzący na inny koncentrat 
czynnika krzepnięcia powinien być monito-

rowany pod kątem rozwoju inhibitora. (Po-

ziom 2) [53]

6.3 Choroby przenoszone drogą transfuzji i inne powikłania zakaźne

1.  ZakaĪenia HIV, HBV i HCV przez przyjmowa-

nie preparatów czynników krzepnięcia spowo-

dowały wysoką śmiertelność osób z hemoilią 
w latach osiemdziesiątych i na początku lat 
dziewięćdziesiątych XX wieku [78, 79].

2.  Wiele badań przeprowadzonych na całym 
świecie dowodzi, Īe ryzyko przeniesienia HIV, 
HBV oraz HCV przez koncentraty czynników 
krzepnięcia zostało niemal całkowicie wyeli-
minowane [80, 81].

3.  Jest to wynik wdroĪenia wielu kroków obniĪa-

jących ryzyko, takich jak staranny dobór daw-

ców, badanie pobranego osocza, inaktywacja 
lub usuwanie wirusów w procesie produkcyj-
nym oraz postęp metod diagnostycznych sto-

sowanych w wykrywaniu patogenów wiruso-

wych [82].

4.  W ostatnim dwudziestoleciu, zwłaszcza w kra-

jach rozwiniętych, wprowadzono do uĪytku 
koncentraty czynników rekombinowanych. 
Produkty rekombinowane przyczyniły się 
znacznie do obniĪenia ryzyka zakaĪenia.

5.  Dziś obawy budzą nowe i nieznane dotąd 
patogeny. Wiele z nich nie poddaje się ak-

tualnym sposobom redukcji ryzyka zaka-

żenia. Dotyczy to wirusów bez otoczki lipi-
dowej i prionów, w przypadku których me-

tody wykrywania i usuwania wciąż stano-

wią wyzwanie [81, 83, 84].
6.  Z uwagi na fakt, Īe w tym szybko zmieniają-

cym się obszarze badań ciągle pojawiają się 
nowe metody leczenia pacjentów, opieka nad 
osobami chorymi na hemoilię z zakaĪeniem 
będącym powikłaniem leczenia powinna być 

prowadzona przez specjalistę.

Zasady leczenia zakażenia HIV 

w hemoilii
1.  Wiedza i doświadczenie w zakresie leczenia 

chorych na hemoilię zakaĪonych HIV nadal 
ogranicza się jedynie do opisów przypadków. 
Leczenie zakaĪenia HIV u osób z hemo- 
ilią jest zatem zasadniczo określone przez 
wytyczne stosowane w leczeniu ogółu 
zakaĪonych.

2.  W ramach monitorowania bezpieczeństwa 
krwi wszyscy chorzy z hemoilią leczeni 
produktami osoczopochodnymi, które nie 
są poddawane odpowiedniej inaktywacji 
wirusów, powinni być badani na obecność 
wirusa HIV co najmniej co 6–12 miesięcy 
oraz za każdym razem, kiedy zachodzą 
wskazania kliniczne. (Poziom 4) [85]

3.  Rozpoznanie, opieka, rozpoczęcie lecze-

nia i monitorowanie HIV, jak również lecze-

nie powikłań zakażenia HIV u chorych na 
hemoilię powinny być takie same jak 

u osób, które nie chorują na hemoilię. (Po-

ziom 2) [86, 87]
4.  ĩaden z aktualnie dostępnych rodzajów leków 

stosowanych w zakaĪeniu HIV nie jest prze-

ciwwskazany u osób z hemoilią. (Poziom 5) 
[88–90]

Zasady leczenia zakażenia HCV 

w hemoilii
1.  Diagnostyka zakaĪenia HCV powinna 

obejmować:
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•  oznaczenie przeciwciał anty-HCV, w celu 
określenia, czy wystąpiła ekspozycja, 

•  badanie wiremii HCV za pomocą PCR (reak-

cja łańcuchowa polimerazy) u osób anty-

-HCV pozytywnych,

•  określenie genotypu HCV u osób z pozytyw-

nym wynikiem HCV PCR, 

•  badania funkcji wątroby oraz nieinwazyjną 
ocenę zwłóknienia i struktury wątroby.

2.  Aktualny standard leczenia HCV to pegylowa-

ny interferon (Pźż-INŻ) i rybawiryna. Lecze-

nie to daje trwałą odpowiedĨ wirologiczną 

u 61% chorych na hemoilię. (Poziom 1) 
[91-96]

3.  Nowe leki przeciwwirusowe w połączeniu ze 
standardową terapią mogą zwiększyć odsetek 
trwałej odpowiedzi przeciwwirusowej [97].

4.  żenotyp 1 HCV oraz współistniejące zakaĪe-

nie HIV stanowią niekorzystne czynniki 
w rokowaniu.

5.  W przypadkach, w których nie udało się osią-

gnąć eradykacji HCV, zalecane jest regularne 
monitorowanie (co 6–12 miesięcy) w kierunku 
rozwoju niewydolności wątroby. (Poziom 3) 
[98]

Zasady leczenia zakażenia HBV 

w hemoilii
1.  Wszyscy chorzy z hemoilią leczeni za pomo-

cą produktów osoczopochodnych, które nie są 
poddawane odpowiedniej inaktywacji wiru-

sów, powinni być badani na obecność antyge-

nu HBV i przeciwciał anty-HBV co najmniej 

co 6–12 miesięcy oraz za kaĪdym razem, 
kiedy zachodzą do tego wskazania kliniczne. 
(Poziom 4) [99]

2.  Aktywne zakaĪenie HBV powinno być leczone 
zgodnie z obowiązującymi lokalnie wytyczny-

mi i protokołami. 

3.  Pacjenci pozbawienie odporności na HBV 
powinni otrzymać szczepionkę anty-HBV. 
Po podaniu szczepionki należy ponownie 
oznaczyć przeciwciała anty-HBV. (Poziom 
4) [99-101]

4.  Chorzy na hemoilię, u których nie uzyskano 
serokonwersji, powinni zostać ponownie za-

szczepieni podwójną dawką szczepionki prze-

ciw HBV. (Poziom 4) [99, 102]

Zasady leczenia zakażeń bakteryjnych 

w hemoilii
1.  U osób z hemoilią obecność urządzeń do 

dostępu żylnego (portów), zabiegi artro-

plastyki i inne interwencje chirurgiczne 
stanowią czynniki ryzyka zakażeń bakte-

ryjnych [103–105].
2.  Ogólnie, w leczeniu wylewów krwi do stawów 

naleĪy unikać punkcji stawu, chyba Īe wyko-

nywana jest ona wcześnie w odpowiedniej 
osłonie czynnika krzepnięcia i z zachowaniem 
ścisłych zasad aseptyki, w celu uniknięcia za-

kaĪenia [106, 107].

3.  Krwawienie powoduje opóĨnienie gojenia oraz 
nasilenie infekcji i powinno być w związku 

z tym naleĪnie opanowane [108].

4.  U pacjentów z hemoilią najwaĪniejsza jest 
opanowanie Ĩródła infekcji [109, 110].
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 7 POZIOM CZYNNIKA KRZEPNIĘCIA  
W OSOCZU I CZAS PODAWANIA

7.1 Wybór protokołu leczenia czynnikiem

1.     Przedstawiona na ryc. 7.1 zaleĪność między 
moĪliwymi protokołami leczenia czynnikiem 

a ich wynikami obrazuje wybór, jakiego nale-

Īy dokonać przy określaniu dawki i schematu 
podawania koncentratów czynników krzep- 
nięcia.

2.  Choć podstawowym celem terapii jest umoĪli-
wienie chorym prowadzenia normalnego  
Īycia, nie we wszystkich sytuacjach moĪna  

to u chorych na hemoilię uzyskać natych- 
miastowo.

3.  Szeroki zakres dawek, jakie są podawane 
chorym na hemoilię, jest nieunikniony i wyni-
ka z róĪnej dostępności preparatów w po-

szczególnych krajach. W miarę zwiększania 
się dostępności preparatów uĪywanych w le-

czeniu, mniejsze dawki mogą z biegiem czasu 
być zwiększane.

RYCINA 7-1:  STRATEGIE LECZENIA CZYNNIKAMI KRZEPNIĘCIA W ZALEŻOŚCI 
OD WIEKU PACJENTA ORAZ ICH WYNIK [64]

Leczenie bólu  
i ciężkich krwawień

Poprawa  
stanu stawów,  
w których występują 
nawracające 
krwawienia

Poprawa sprawności  
w zakresie czynności 
życia codziennego

Minimalne zmiany 
zwyrodnieniowe 
układu mięśniowo- 
-szkieletowego

Prawie normalny 
rozwój układu 
mięśniowo- 
-szkieletowego i rozwój 
psychospołeczny

Adaptowano z „Blood Transfusion”, wrzesień 2008, supl. 2, s. 4–11
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4.  W Tabelach 7.1 i 7.2 na kolejnych stronach po-

dano ogólnie stosowane zalecenia dotyczące 
najwyĪszego stęĪenia czynników w osoczu 

i czasu trwania terapii odzwierciedlające sytu-

ację w państwach, w których nie ma ograni-
czeń co do wykorzystywanych preparatów 
(Tabela 7.1), i tam, gdzie te ograniczenia wy-

stępują (Tabela 7.2).

5.  NiĪsze dawki podawane w leczeniu krwawień 
domięśniowych i dostawowych wymienione  
w Tabeli 7.2 mogą być niewystarczające,  
aby zapobiec rozwojowi skłonności do nawra-

cających krwawień dostawowych oraz znie-

kształceniom powodującym znaczną niepeł- 
nosprawność.

6.  Wykazano, Īe wyĪsze dawki podane w Tabeli 
7.1 zapobiegają uszkodzeniu stawów, przy 
czym optymalna dawka wciąĪ wymaga do-

kładnego określenia.

7.  W deiniowaniu zalecanych dawek bardzo 
waĪne są badania obserwacyjne, dokumentu-

jące wyniki leczenia w obrębie układu mięśnio-

wo-szkieletowego po zastosowaniu określonej 
dawki i protokołu podawania czynnika.

8.  Dawki koncentratów czynników krzepnięcia 
podawane w proilaktyce bywają róĪne w róĪ-

nych krajach, a takĪe w poszczególnych 
ośrodkach w tym samym kraju.

9.  Powszechnie podawana w proilaktyce 
dawka wynosi 25–40 j.m./kg, 2–3 razy w ty-

godniu (więcej informacji w rozdziale 1) 
[1-3].

10.  W przypadkach, w których występują 
większe ograniczenia kosztów, leczenie 
proilaktyczne można rozpocząć przy za-

stosowaniu niższych dawek wynoszą-

cych 10–20 j.m./kg, 2–3 razy w tygodniu. 
(Poziom 2) [4, 5]
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TABELA 7-1:  ZALECANE MAKSYMALNE POZIOMY CZYNNIKA W OSOCZU I CZAS PODAWANIA  
(PRZY BRAKU ISTOTNYCH OGRANICZEŃ ŚRODKÓW NA LECZENIE)

POŻĄDANY 
POZIOM  
(j.m./dl)

CZAS TRWANIA
(DNI)

POŻĄDANY  
POZIOM  
(j.m./dl)

CZAS TRWANIA
(DNI)Miejsce krwawienia

Staw

Mięsień powierzchowny,  
bez zaburzeń nerwowo-
naczyniowych (z wyjątkiem  
m. biodrowo-lędźwiowego)

M. biodrowo-lędźwiowy  
i mięśnie głębokie z zaburze-
niami nerwowo-naczynio-
wymi lub poważna utrata krwi

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

OUN/ głowa

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

Gardło i szyja

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

Przewód pokarmowy

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

Nerka

Głębokie skaleczenie

Duży zabieg chirurgiczny

• przed zabiegiem

• po zabiegu

Mniejszy zabieg chirurgiczny

• przed zabiegiem

• po zabiegu

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

40–60

40–60

80–100

30–60

80–100

50

80–100

50

80–100

50

50

50

80–100

60–80

40–60

30–50

50–80

30–80

1–2 lub dłużej, jeśli brak 
oczekiwanej odpowiedzi

2–3, czasem dłużej,  
jeśli brak oczekiwanej 

odpowiedzi

1–2

3–5, czasem dłużej, jako 
wtórna proilaktyka 
podczas izjoterapii

1–7

8–21

1–7

8–14

7–14

3–5

5–7

1–3

4–6

7–14

1–5, w zależności od 
wykonywanego zabiegu

40–60

40–60

60–80

30–60

60–80

30

60–80

30

60–80

30

40

40

60–80

40–60

30–50

20–40

50–80

30–80

1–2 lub dłużej, jeśli brak 
oczekiwanej odpowiedzi

2–3, czasem dłużej, jeśli 
brak oczekiwanej 

odpowiedzi

1–2

3–5, jako wtórna 
proilaktyka podczas 

izjoterapii

1–7

8–21

1–7

8–14

7–14

3–5

5–7

1–3

4–6

7–14

1–5, w zależności od 
wykonywanego zabiegu
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TABELA 7-2: SUGEROWANE MAKSYMALNE POZIOMY CZYNNIKA W OSOCZU I CZAS PODAWANIA  
(PRZY OGRANICZONYCH ŚRODKACH NA LECZENIE)

POŻĄDANY 
POZIOM  
(j.m./dl)

CZAS TRWANIA
(DNI)

POŻĄDANY  
POZIOM  
(j.m./dl)

CZAS TRWANIA
(DNI)MIEJSCE KRWAWIENIA

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

10–20

10–20

20–40

10–20

50–80

30–50

20–40

30–50

10–20

30–50

10–20

20–40

20–40

60–80

30–40 

20–30 

10–20

40–80

20–50

1–2 lub dłużej, jeśli brak 
oczekiwanej odpowiedzi

2–3, czasem dłużej,  
jeśli brak oczekiwanej 

odpowiedzi

3–5, czasem dłużej, jako 
wtórna proilaktyka 
podczas izjoterapii

1–3

4–7

8–14

1–3

4–7

1–3

4–7

3–5

5–7

1–3

4–6

7–14

1–5, w zależności od 
wykonywanego zabiegu

10–20

10–20

15–30

10–20

50–80

30–50

20–40

30–50

10–20

30–50

1–20

15–30

15–30

50–70

30–40 

20–30

10–20

40–80

20–50

1–2 lub dłużej, jeśli brak 
oczekiwanej odpowiedzi

2–3, czasem dłużej, jeśli 
brak oczekiwanej 

odpowiedzi

3–5, jako wtórna 
proilaktyka podczas 

izjoterapii

1–3

4–7

8–14

1–3

4–7

1–3

4–7

3–5

5–7

1–3

4–6

7–14

1–5, w zależności od 
wykonywanego zabiegu

Staw

Mięsień powierzchowny,  
bez zaburzeń nerwowo-
naczyniowych (z wyjątkiem  
m. biodrowo-lędźwiowego)

Mięsień biodrowo-lędźwiowy  
i mięśnie głębokie z zaburze-
niami nerwowo-naczyniowymi  
lub poważna utrata krwi

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

OUN/ głowa

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

Gardło i szyja

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

Przewód pokarmowy

• dawka początkowa

• dawka podtrzymująca

Nerka

Głębokie skaleczenie

Duży zabieg chirurgiczny

• przed zabiegiem

• po zabiegu

Mniejszy zabieg chirurgiczny

• przed zabiegiem

• po zabiegu
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Jak powszechny  
jest ten problem?

Czy ten test 
diagnostyczny  
lub monitorujący  
jest dokładny?
(diagnoza)

Co się stanie, jeśli  
nie dodamy terapii?
(prognoza)

Czy ta interwencja 
pomaga?  
(korzyści z terapii)

Jakie są CZĘSTE  
skutki negatywne?
(szkodliwość terapii)

Jakie są RZADKIE  
skutki negatywne?
(szkodliwość terapii)

Czy ten test (wczesnego 
wykrywania) zasługuje 
na uwagę?
(badania przesiewowe)

Lokalne i bieżące przeglądy 
prób losowych

Systematyczny przegląd 
badań przekrojowych 

z konsekwentnie stosowanymi 
punktami odniesień  
i zaślepieniem

Systematyczny przegląd 
badań kohorty początkowej

Systematyczny przegląd 
badań randomizowanych lub 
randomizowanych  
prób terapeutycznych 
pojedynczego przypadku

Systematyczny przegląd 
badań randomizo- 
wanych, systematyczny 
przegląd zagnieżdżonych 
badań klinicznokontrolnych, 
randomizowana próba 
terapeutyczna pojedynczego 
przypadku lub badanie 
obserwacyjne ze 
spektakularnym wynikiem

Systematyczny przegląd 
badań randomizowanych 

lub pojedyncze studium 
przypadku

Systematyczny przegląd  
badań randomizowanych

Systematyczny przegląd 
badań, które mogą służyć 
jako punkt odniesienia  
dla lokalnych warunków**

Jednostkowe przeglądy 
badań przekrojowych 

z konsekwentnie 
stosowanymi punktami 
odniesień i zaślepieniem

Badania kohorty początkowej

Badanie randomizowane  
lub badanie obserwacyjne 

ze spektakularnym wynikiem

Jedno badanie 
randomizowane lub 
(wyjątkowo) badanie 
obserwacyjne 

ze spektakularnym wynikiem

Badanie randomizowane 

lub badanie obserwacyjne 

ze spektakularnym wynikiem

Badanie randomizowane

Lokalna próba nielosowa**

Badania nieciągłe lub 
badania bez konsekwentnie 
stosowanych punktów 
odniesień**

Badanie kohortowe lub ramię 
kontrolne badania 
randomizowanego*

Nierandomizowane 
kontrolowane badanie 
kohortowe lub 
obserwacyjne**

Nierandomizowane 
kontrolowane badanie  
kohortowe/ badanie 
obserwacyjne  
(postmarketingowy nadzór  
po wprowadzeniu leku  
do obrotu), pod warunkiem,  
że istnieje wystarczająca 
liczba przypadków, by 
wykluczyć częste skutki 
negatywne. (W odniesieniu  
do długofalowych skutków 
negatywnych czas 
obserwacji musi być 
dostatecznie długi).**

Nierandomizowane 
kontrolowane badanie  
kohortowe lub 
obserwacyjne**

Seria przypadków**

Badania kliniczno-kontrolne 
lub przypadki, 
w których punkt odniesienia 
jest słaby lub nie jest 
niezależny

Studia przypadków lub 
badań kliniczno-kontrolnych, 
bądź prognostyczne badania 
kohortowe o niskiej jakości**

Serie przypadków, badania 
kliniczno-kontrolne lub 
badania kontrolowane 
danymi historycznymi**

Serie przypadków, badania  
kliniczno-kontrolne lub 
badania kontrolowane 
danymi historycznymi**

Serie przypadków, badania 
kliniczno-kontrolne lub 
badania kontrolowane 
danymi historycznymi**

Nie dotyczy

Wnioskowanie 
dedukcyjne (oparte  
na mechanizmie 
działania)

Nie dotyczy

Wnioskowanie 
dedukcyjne (oparte  
na mechanizmie 
działania)

Wnioskowanie 
dedukcyjne (oparte  
na mechanizmie 
działania)

Wnioskowanie 
dedukcyjne (oparte 

na mechanizmie 
działania)

Pytanie Poziom 1* Poziom 2* Poziom 3* Poziom 4* Poziom 5*

* Poziom wiarygodności może być obniżony na podstawie niskiej jakości badania, braku precyzji, pośredniego charakteru badania (populacja, interwencja, porównanie i wyniki w badaniu są niezgodne 
z charakterystyką docelowej grupy pacjentów), braku spójności między badaniami lub bardzo małej absolutnej wartości wielkości efektu (effect size). Podwyższenie poziomu jest możliwe, jeżeli istnieje 
duża lub bardzo duża wartość wielkości efektu (effect size).
** Systematyczny przegląd jest z reguły lepszy od jednostkowego badania.



GDZIE SZUKAĆ DODATKOWYCH INFORMACJI

Jeśli chcesz uzyskać więcej informacji, skontaktuj się z ośrodkiem leczenia 

hemoilii lub z Polskim Stowarzyszeniem Chorych na Hemoilię 

(ul. Indiry Gandhi 14, 02-776 Warszawa)

Strona internetowa: www.hemoilia.org.pl



Publikacje bezpłatne, wydawane przez PSCH, można otrzymać w terenowych kołach PSCH



Adresy kół terenowych Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemoilię:

GDAŃSK, ul. Magnoliowa 11, 80-126 Gdańsk

KALISZ, ul. Kaszubska 9 (RCKiK), 62-800 Kalisz

KATOWICE, ul. Reymonta 8, 40-029 Katowice

KRAKÓW, ul. Kmietowicza 10, 30-092 Kraków

LUBLIN, ul. Sapiehy 2/3, 20-092 Lublin

ŁÓDŹ, ul. Pabianicka 62, 93-513 Łódź

OLSZTYN, ul. H. Sawickiej 27 (RCKiK), 10-247 Olsztyn

PODLASKIE, ul. Długa 104, 18-200 Wysokie Mazowieckie

POMORZE I KUJAWY, ul. Chodkiewicza 44, 85-667 Bydgoszcz

POZNAŃ, ul. Grunwaldzka 125a, 60-313 Poznań

RZESZÓW, ul. Strzelnicza 20a/2, 35-103 Rzeszów

SZCZECIN, Al. Wojska Polskiego 80/82 (RCKiK), 70-482 Szczecin

WARSZAWA, ul. I. Gandhi 14, 02-776 Warszawa

WROCŁAW, ul. Czerwonego Krzyża 5 (RCKiK), 50-345 Wrocław

Prosimy o wpłacanie 1% podatku na rzecz Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemoilię. 

Pieniądze są wykorzystywane m.in. na wydawanie publikacji dotyczących hemoilii.

„Pejzaż”, rys. Parys Olszewski, chory na hemoilię, 15 lat





Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemoilię
Członek World Federation of Hemophilia

Publikacja bezpłatna. Została wydana dzięki funduszom pochodzącym z odliczenia 1% podatku  
na  Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemoilię jako Organizację Pożytku Publicznego.

Od właściwego leczenia hemoilii w nagłych 
przypadkach zależy życie i zdrowie chorych 

na hemoilię. Wytyczne leczenia hemoilii, 
przygotowane przez World Federation 

of Hemophilia, powinny znaleźć się nie tylko 
w biblioteczce każdego hematologa, ale także 

na wszystkich szpitalnych oddziałach 
ratunkowych w Polsce. Lekarze w nagłych 

przypadkach powinni mieć możliwość 

skorzystania z tych zaleceń.
Wytyczne leczenia hemoilii zawierają 
rekomendacje dotyczące klinicznego 

prowadzenia chorych na hemoilię. Wszystkie 
zalecenia poparte są najlepszymi dostępnymi 

w literaturze dowodami. W Wytycznych 
znalazły się m.in. zagadnienia dotyczące 

leczenia różnego rodzaju krwawień, 
postępowania w przypadku pojawienia się 
inhibitora czynnika krzepnięcia, leczenia 

artropatii hemoilowej, poradnictwa 
genetycznego, kompleksowej opieki 

nad chorymi.



WYTYCZNE 

LECZENIA 

HEMOFILII

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemoilię
Członek World Federation of Hemophilia

przygotowane przez 
World Federation of Hemophilia
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