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Hemofilie' Postacie hemofilii'

Hemofilia A wrodzony niedobor czynnika VIIIT Postaé¢ hemofilii Poziom czynnika VIII lub IX (%)
Hemofilia B wrodzony niedobodr czynnika IX! Ciezka <1%
Umiarkowana 1-5%

Dziedziczenie: recesywne, sprzezone z ptcig
(gen skazowy na chromosomie X)!

tagodna 6-40%

Czestosé¢ wystepowania:
* Hemofilia A: 1na 5 000 urodzonych chtopcow!
* Hemofilia B: 1 na 30 OO0 urodzonych chtopcow!

Hemofilia A Hemofilia B

1 na 1 na

5 000 30 000

urodzonych chtopcow! urodzonych chtopcow!

Wyniki podstawowych badan hemostazy

o : R
Hemofilia A i hemofilia B u chorego na hemofilie'

* Hemofilia A i B podlegajg tym samym prawom dziedziczenia i majg taki sam Liczba oivtek -
obraz kliniczny. Réznicowanie obu hemofilii jest mozliwe tylko za pomoca iczba ptyte prawidrowa
badan laboratoryjnych!

Czas okluzji w PFA-100 (200) prawidtowy

e Przebieg kliniczny hemofilii zalezy od stopnia niedoboru czynnika VIII lub Czas protrombinowy

prawidtowy
czynnika IX!

Czas czesciowej tromboplastyny po aktywacji (APTT) przedtuzony*

Czas trombinowy prawidtowy

* w tagodnej hemofilii z aktywnoscig niedoborowego czynnika >30% moze by¢ prawidtowy



Objawy kliniczne ciezkiej postaci
hemofilii

Rodzaje hemofilii'

Hemofilia 50-60% chorych Krwawienia samoistne do stawow
ciezka na hemofilie i miesni, nadmierne krwawienia do miesni
po urazach, ekstrakcjach zebow,
zabiegach chirurgicznych' |

do przestrzeni

. krwiomocz
zaotrzewnowej

Hemofilia Rzadko krwawienia Krwawienia do stawow i miesni
TINETCCVYERER samoistne po niewielkich urazach, nadmierne
krwawienia po urazach, ekstrakcjach
zebow, zabiegach chirurgicznych'

Hemofilia Krwawienia Nadmierne krwawienia po urazach,
tagodna samoistne ekstrakcjach zebow, zabiegach
nie wystepuja chirurgicznych'

Z przewodu . X
P Srodczaszkowe do stawdw

pokarmowego

30-40

Liczba krwawien do stawow
w ciggu roku’

Krwawienia do stawow - najczestszy
objaw kliniczny ciezkiej postaci hemofilii’

[¢)
5% 3
’ > staw
staw biodrowy INne stawy

8%

staw barkowy

4.4%
staw kolanowy

15%

staw skokowy

25%

staw tokciowy



Powiktania hemofilii'

Artropatia

Jest spowodowana
powtarzajgcymi sie wylewami

krwi do stawu.

Objawy: badl, deformacja stawu,
ograniczenie ruchomosci,
zaniki miesniowe!

Pseudoguzy

Krwiaki w tkankach miekkich
znajdujgcych sie w sasiedztwie

kosci. Powiekszajacy sie krwiak
prowadzi do destrukcji kosci.
Najczesciej pseudoguzy
rozwijajg sie w miednicy i udzie!

Opieka nad chorym na hemofilie'

 Profilaktyka krwawien/artropatii

* Leczenie krwawien

* Leczenie powiktan choroby i leczenia substytucyjnego

» Zapobieganie chorobom zakaznym i chorobom cywilizacyjnym

* Opieka stomatologiczna

» Leczenie chorob wspdtistniejgcych

Leczenie domowe!

* Chory otrzymuje koncentrat czynnika do domu do leczenia profilaktycznego
lub ,,na zadanie™

» Jest samodzielny w zakresie wstrzykniecia czynnika krzepniecia'
* Prowadzi ksigzeczke leczenia domowego'

* W warunkach domowych leczona jest wiekszos¢ krwawien do stawodw
i niepowiktane krwawienia do tkanek miekkich'

Leki hamujgce krwawienia w hemofilii’

Koncentraty osoczopochodnych czynnikow VI i IX!

Koncentraty rekombinowanych czynnikéw VI X!

Desmopresyna* (syntetyczny analog wazopresyny) - uwalnia czynnik VI
i czynnik von Willebranda z komorek srodbtonka naczyn; stosowana w leczeniu
tagodnej hemofilii A

Kwas traneksamowy - lek antyfibrynolityczny skuteczny w hamowaniu
krwawienrt w obrebie jamy ustnej i nosogardziel’




Leczenie domowe!
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Profilaktyka Leczenie ,,na zgdanie’

okresowa dtugoterminowa

pierwotna trzeciorzedowa

Profilaktyka dtugoterminowa'

Cel:
zmniejszenie czestosci krwawien, ograniczenie rozwoju
artropatii, podniesienie jakosci zycia’

regularne wstrzykiwanie koncentratu

Profilaktyka pierwotna ale nie podzniej niz po pierwszym krwawieniu do
duzego stawu (brak zmian zwyrodnieniowych
w stawach)'

niedoborowego czynnika krzepniecia przed 3 r.z.,

jw. tylko po wystgpieniu 2 lub wiecej wylewow
krwi do stawow (bez kryterium wieku)!

Profilaktyka wtérna

Profilaktyka j.w. tylko po wystapieniu zmian
trzeciorzedowa zwyrodnieniowych w stawach'

Profilaktyka

Najczesciej zalecane dawkowanie
* Hemofilia A: czynnik VIII 25-50 j./kg 3 x w tygodniu'
* Hemofilia B: czynnik IX 25-50 j./kg 2 x w tygodniu!

Hemofilia A Hemofilia B

czynnik VIII czynnik IX

25-50j./kg § 25-50 j./kg

2 x w tygodniu'

3 x w tygodniu'

Leczenie na zadanie

Stosowanie koncentratow czynnikdw krzepniecia
w momencie aktywnego krwawienia'




Dawkowanie koncentratéw
czynnikdow krzepniecia

Zalezy od miejsca krwawienia, okresu pottrwania czynnika krzepniecia
i stopnia odzyskania in vivo

Rodzaj Okres Odzysk Wzrost aktywnosci
czynnika pottrwania in vivo (%) po podaniu 1j./kg
(godz.) czynnika krzepniecia
71))
Czynnik VIII 10-12 90-100 2
Czynnik IX 18-24 50 1
Jak wyliczy¢ pierwszg dawke czynnika VIII Jak wyliczy¢ pierwsza dawke czynnika IX
u chorego na ciezkg hemofilie A u chorego na ciezkag hemofilie B
o wadze 60 kg o wadze 60 kg
» Podanie 1]./kg zwieksza aktywnosc¢ czynnika VIl o 2% » Podanie 1]./kg zwieksza aktywnos¢ czynnika 1X o 1%
Dawka (j.m.) = pozgdane zwiekszenie aktywnosci czynnika VIl (%) x masa ciata Dawka (j.m.) = pozgdane zwiekszenie aktywnosci czynnika IX (%) x masa
w kg x 0,5 ciata w kg’

Wylew krwi do stawu W ciezkich krwawieniach

Wylew krwi do stawu W ciezkich krwawieniach

nalezy dazyc¢ do uzyskania
aktywnosci czynnika IX

nalezy dazyc¢ do uzyskania docelowa aktywnos¢ w osoczu

aktywnosci czynnika VIII

docelowa aktywnosc¢ w osoczu

40-60%

50% x 60 kg = 3000 j.

60-80%

80% x 60 kg = 4800 j.

40-60%

50% x 60 kg x 0,5 = 1500 j.

30-100%

100% x 60 kg x 0,5 = 3000 j.




Wyjsciowa dawka niedoborowego Prosta ekstrakcja zeba u chorego
czynnika krzepniecia w zaleznosci na hemofilie
od rodzaju krwawienia’

Przed zabiegiem koncentrat czynnika w dawce zapewniajgcej aktywnosé

Miejsce Optymalna | Dawka DEV G Czestosc ika VIl 50% Iub ika IX 40%'
krwawienia aktywnos$é (j./kg/ j./ka/mc | wstrzyknieé i czas coynnia o LB caynnike ’

czynnika mc) cz. IX leczenia
(j./dD cz. VIII
24h dni

Do stawow 40-60 20-30 40-60 1-2 1-2 Kwas traneksamowy**
Do miesni 40-60 20-30 40-60  1-2 1-2
Z przewodu 80-100 40-50 80100 12 14 10_1 5 N g/kg
pokarmowego
Jezyk/tyina 80-100 40-50 80100 12 14 o g geezin
$ciana gardita przez 7-10 dni

— : o ]
Krwawienie 80-100 B 80-100 13 21 (pierwsza dawka przed zabiegiem)
srodczaszkowe
Krwiomocz 50 25 50 1-2 1-2

istotny klinicznie

Procedury inwazyjne i zabiegi operacyjne
u chorych na hemofilie

Ostre krwawienie do stawu

. , . , o * Powinny by¢ wykonywane w osrodkach specjalistycznych leczenia hemofilii'
¢ silny bol, u niektdrych chorych poprzedzony mrowieniem y By Y y pecl Y y

(tzw. aura) * Moga byc¢ przeprowadzone po wykluczeniu obecnosci inhibitora i uzyskaniu
obrzek hemostatycznej aktywnosci deficytowego czynnika (cz. VIII >80%, cz. IX >60%)!

zwiekszone ucieplenie
ograniczenie ruchomosci
przykurcz zgieciowy

» wstrzykniecie koncentratu czynnika krzepniecia
* odcigzenie konczyny

* kompresy schtadzajgce

Postepowanie’ e bandaz uciskowy

e Uniesienie konczyny

* lek przeciwbodlowy




Stany nagte w hemofilii wynikajace

Leczenie artr ii hemofilowej’ . .. :
eczenie artropatil hemotilowe) Zz zaburzen krzepniecia krwi'

» Uraz gtowy/krwawienie srodczaszkowe
Fizjoterapia » Uraz/krwotok pourazow
(ostona koncentratem czynnika krzepniecia) P Y

* Krwawienie do szyi i gardta

Stabilizat * Ostry krwotok z gérnego odcinka przewodu pokarmowego
abilizator
v * Krwotok do przestrzeni zaotrzewnowej

Leczenie chirurgiczne

e uywolnienie zrostéw wewnatrzstawowych - artroskopia .
« uwolnienie przykurczu zgieciowego POStepowanle
» korekcyjna osteotomia
» artrodeza

« wszczepienie endoprotezy przetoczenie niedoborowego czynnika

w dawce zapewniajgcej aktywnosc 80-100%

Pierwsza czynnosc:

. o Dalsza diagnostyka i leczenie w warunkach szpitalnych'
Leczenie przeciwbdélowe

Leczenie bdélu zwigzanego z artropatia

Powiktania leczenia substytucyjnego

Drabina analgetyczna - poziom POZ! * Transmisja wirusow!'
HCV, HBV, HIV (dotyczy chorych leczonych koncentratami czynnikow

paracetamol 500-1000 mg p.o. <6 x/d ¢ mhibitory1
(nie przekraczac¢ 4 g/d)

2 Inhibitor COX-2 Celecoxib 100-200 mg 1-2 x dziennie,
Nimesulid 2x100 mg/d
3 paracetamol + tramadol  50-100 mg 3-4 x dziennie
lub

paracetamol + kodeina 10-20 mg do 6 x dziennie

14 15



Leczenie krwawien w hemofilii A

g = . 2
Inhibitory (krazace antykoagulanty) powiktanej inhibitorem?2

Alloprzeciwciata pojawiajgce sie u czesci chorych na hemofilie w odpowiedzi

na podawany dozylnie koncentrat brakujacego czynnika, neutralizujace jego (oL T A AN U ENIELET I« Wysokie dawki czynnika VIII:
aktywnoscé? inhibitora (<5 j.B.) 50-100 j.m./kg co 8-12 h?
Wystepowanie? + Rekombinowany aktywny czynnik VI
90-120 ug/kg co 2-4 h?
Inhibitor czynnika VI 5-7% pacjentow z hemofilig A, gtdwnie z ciezka postacia Chorzy z wysokim

» Koncentrat aktywowanych czynnikdw zespotu
protrombiny 50-100 j./kg co 8-12 h?

mianem inhibitora
Inhibitor czynnika IX bardzo rzadki

Inhibitor moze pojawic sie w kazdym wieku, ale najczesciej po pierwszych
kilku lub kilkunastu dniach ekspozycji na czynnik?

Inhibitor - objawy kliniczne?

Brak odpowiedzi na leczenie substytucyjne

Eliminacja inhibitora

Szybszy postep artropatii hemofilowej Wywotanie stanu tolerancji immunologicznej poprzez:

Brak wptywu inhibitora na czestotliwosc¢ krwawien

wstrzykniecia koncentratu niedoborowego czynnika w duzej dawce
codziennie lub co drugi dzien z lub bez leku immunosupresyjnego?

(kwalifikacja i prowadzenie procedury w osrodku referencyjnym leczenia hemofilii)



Problemy wieku starszego u chorych

I = TH|
na hemofilie3 Nosicielki hemofilii

* Corki chorego na hemofilie, matki co najmniej dwoch syndw z hemofilig,

W zwigzku z przedtuzeniem sredniej dtugosci zycia u chorych na hemofilie, - A et .
matki jednego syna z hemofilig, jesli w rodzinie jest hemofilia'

ktora zbliza sie do Sredniej w 0gdlnej populacji, lekarz staje przed

wyzwaniami, z ktorymi wczesniej sie nie spotykat: wspotistnieniem z hemofilig + Potencjalne nosicielki: corki, siostry, ciotki, kuzynki nosicielki, siostry chorego
chordéb wystepujacych najczesciej w populacji oséb starszych.® na hemofilie!
* Aktywnosc¢ czynnika VI lub IX - potowa aktywnosci prawidtowej: 50-150%
(25-75%)!

Generalng zasadga leczenia chordob wspodtistniejgcych z hemofilig

jest takie postepowanie, Jak u 0sdb bez zaburzen krzepniecia * Pewne rozpoznanie stanu nosicielstwa hemofilii na podstawie badan
g9 genetycznych identyfikujgcych mutacje sprawcza'

z uwzglednieniem terapii substytucyjnej w kazdej sytuac]
zZwigzanej z ryzykiem krwawienia.®

Kobieta nosicielka Mezczyzna

Niezwykle wazne jest postepowanie edukacyjne i profilaktyczne X X XY
ukierunkowane na choroby cywilizacyjne i spoteczne takie jak: nadcisnienie
tetnicze, otytose¢, miazdzyca, choroba wiericowa, cukrzyca.’
Choroby wspdtistniejgce czesciej wystepujgce u hemofilikdow niz w ogdlne]
populacji:®
* Nadcisnienie tetnicze

X X XY X X X Y

e Osteoporoza

* Marskos¢ watroby Kobieta Mezczyzna chory Kobieta nosicielka Mezczyzna
na hemofilie

e Depresja
Kobieta Mezczyzna chory na hemofilie

X X XY

T~

X X XY X X XY

Kobieta nosicielka  Mezczyzna Kobieta nosicielka  Mezczyzna

Prawdopodobienstwo, ze syn nosicielki bedzie miat hemofilie wynosi

50%




Diagnostyka prenatalna

» Jezeli istnieje taka mozliwose, badania prenatalne powinny by¢ wykonane
u kazdej ciezarnej nosicielki hemofilii!

Potwierdzenie lub wykluczenie hemofilii u ptodu pozwala na ustalenie

sposobu prowadzenia i zakorczenia cigzy oraz postepowania
z noworodkiem w pierwszych dniach zycia!

Szczepienia chorych na hemofilie!

» Szczepienia dzieci z hemofilig zgodnie z kalendarzem szczepien'

* Zalecane szczepienia chorych na hemofilie: przeciwko wirusowi zapalenia
watroby typu A i wirusowi zapalenia watroby typu B'

» Szczepionke nalezy podawac drogg podskorng'

Finansowanie leczenia hemofilii

* Koncentraty czynnikow krzepniecia i desmopresyna* dla chorych na
hemofilie sg finansowane ze srodkdow publicznych, z budzetu bedacego
w dyspozycji Ministra Zdrowia, w ramach ,Narodowego programu leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych”.#

* Sg wydawane pacjentom bezptatnie i nie obcigzajg budzetu szpitala czy
poradni, w ktorych leczeni sg pacjenci z hemofilig.

Zamawianie koncentratu czynnika
krzepniecia lub desmopresyny*

» Koncentraty i desmopresyna* sg wydawane przez Regionalne Centra
Krwiodawstwa | Krwiolecznictwa (RCKIiK) na podstawie imiennego
zapotrzebowania wystawianego przez lekarza leczgcego.*

Zamawianie drogg elektroniczng przez strone czynniki na ratunek/leczenie®

https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr/start.htm

* Stosowanie desmopresyny w leczeniu hemofilii jest stosowaniem off-label.
** Stosowanie kwasu traneksamowego w leczeniu hemofilii jest stosowaniem off-label.

Pismiennictwo:

1. Windyga J, at al. Czesé¢ I Wytyczne postepowania w hemofilii A i B niepowiktanej inhibitorem czynnika VIII i IX (wydanie
zaktualizowane). Acta Haematologica Polonica 2016, 47, 86-114. 2. Windyga J. at al. Czes¢ II: Zasady postepowania w hemofilii A
i B powiktanej inhibitorem. Acta Haematologica Polonica 2008, 39, Nr 3, 565-579 3. Zawilska K, Podolak-Dawidziak M. Therapeutic
problems in elderly patients with hemophilia. Pol. Arch. Med. Wewn. 2012, 122, 567-76. 4. Narodowy Program Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023: https:/www.gov.pl/web/nck/program-polityki-zdrowotnej-pn-narodowy-
program-leczenia-chorych-na-hemofilie-i-pokrewne-skazy-krwotoczne, dostep 05/2023. 5. Instrukcja internetowego systemu obstugi
zapotrzebowan na koncentraty czynnikéw krzepniecia krwi i desmopresyne: https:/www.gov.pl/web/nck/instrukcja-internetowego-
systemu-obslugi-zapotrzebowan-na-czynnik-krzepniecia-i-desmopresyne, dostep 05/2023.
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CHORY NA HEMOFILIE LUB POKREWNA SKAZE KRWOTOCZNA - LECZENIE RATUNKOWE

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
koédz kodz
Dorosli Dzieci

tel. (42) 616 14 00

tel. (42) 689 5191  tel. (42) 617 79 59
(42) 689 51 93 (42) 617 77 57
(42) 689 51 96 (42)617 77 51
(42) 617 77 50
RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Gdansk Gdansk
tel. (58) 520 40 20 Dorosli Dzieci
tel. (58) 3492876  ftel. (58) 349 28 76
RCKiK (58) 349 28 80
Stupsk
tel. (59) 842 20 21

RCKiK
Szczecin

Osrodek Leczenia Hemofilii
Szczecin

Dorosli Dzieci i
tel. (91) 424 36 00 tel.(91) 4253347  tel. (91) 425 31 60 pomorskie
695 112 044 (91) 425 31 61 ¥ chodniopomorskie
695 112 034
RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Bydgoszcz Bydgoszcz N
tel. (52) 322 18 71 do 74 Dorosli Dzieci " kujawsko-
tel.(52) 3655275  tel. 781 446 829 -pomorskie
(52) 585 48 60
RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii °
Kalisz Torun Jubuskie ) _
tel. (62) 767 66 63 Dorosli ° wielkopolskie
tel. (56) 610 03 21
(56)61004 13,17
(56) 679 37 44
g()(;l:gfﬁ Osrodek Lsg:ﬁg:ﬁa Hemoofilii dolnoslaskie
[ ]
Dorosli Dzieci
tel. (61) 886 33 00 tel. (61) 854 90 00 tel. (61) 850 62 79 lub 78
(centrala) (61) 850 62 85 opolskie
(61) 616 25 00 b4

3

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Zielona Goéra Zielona Goéra
Dorosli Dzieci
tel. (68) 329 83 60 tel. (68) 3296200 tel. (68) 329 63 86
(68) 329 63 86 603 563 648
(68) 329 63 72 722213999
Gorzéw Wielkopolski
Dorosli
tel. (95) 733 18 90
(95) 73314 98
(95) 733 14 96
(95) 73314 95
RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Wroctaw Wroctaw
tel. (71) 371 58 10 Dorosli Dzieci
tel. (71) 7331100  tel. 885 852 282
RCKiK (71) 7331110 (71) 733 27 00
Watbrzych (71) 733 27 85

tel. (74) 664 63 10
RCKiK

Opole
tel. (77) 441 06 00

22

$laskie

tédzkie

Kontakty telefoniczne do Osrodkéw Leczenia Hemofilii i do RCKiK

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Olsztyn Olsztyn
Dzieci

tel. (89) 526 01 56 tel. (89) 539 33 75
(89) 53933 71

533 319 557

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Warszawa Warszawa

Dorosli Dzieci
tel. (22) 51460 00 tel. (22) 3496158  tel. (22) 317 96 20

(22) 349 64 81 (22) 317 96 21
RCKiK (22) 349 61 54 790 338 596
Radom (22) 349 61 53

tel. (48) 340 05 20

RCKiK
Biatystok

Osrodek Leczenia Hemofilii
Biatystok
Dzieci
tel. (85) 745 08 42
(85) 745 08 46

°
warminsko-

) Dorosli
-mazurskie

tel. (85) 744 70 02 tel. (85) 746 82 07

podlaskie

RCKiK
Lublin

Osrodek Leczenia Hemofilii
Lublin
Dzieci
tel. (81) 718 88 11
(81) 718 55 00
(81) 71855 20

Dorosli
tel. (81) 534 23 97
(81) 534 54 92
(81) 534 54 96
(81) 534 54 56
(81) 534 54 48

Osrodek Leczenia Hemofilii
Kielce

tel. (81) 532 62 75

[ ]
mazowieckie

lubelskie Dorosli Dzieci
° tel. (41) 33594 00 tel. (41) 367 48 48 tel. (41) 345 63 25
Swigtokrzyskie (41) 367 48 47 (41) 3458553
(41) 367 48 42 w. 32, 35
(41) 347 05 60
- RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
- Rzeszéw Rzeszéw
matopolskie § Podkarpackie Dzieci

tel. (17) 867 20 30 tel. (17) 866 46 01

(17) 866 45 88

RCKiK Osrodek Leczenia Hemofilii
Krakéw Krakéw
Dorosli Dzieci

tel. (12) 261 88 20 tel.(12)42476 32 tel. (12) 658 20 11
(12)33392 20

(12) 33392 21

Osrodek Leczenia Hemofilii

RCKiK
Katowice

Katowice Zabrze
Dorosli Dzieci
tel. (32) 208 73 00 tel.(32) 2591200  tel. (32) 370 43 81
(32)370 43 72
(32) 3704373

RCKiK

Racibérz
tel. (32) 4181592

*Zrédto: numery telefonéw do RCKIK: https://www.gov.pl/web/nck/regionalne-centra-krwiodawstwa-krwiolecznictwa - dostep 05/2023
numery telefondw do Osrodkéw Leczenia Hemofilii: https://www.gov.pl/web/zdrowie/narodowy-program-leczenia-chorych-na-hemofilie-i-pokrewne-skazy-
krwotoczne-na-lata-2019-2023, aktualizacja z dn. 28.12.2022- dostep 05/2023
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CHORY NA HEMOFILIE

LUB POKREWNA SKAZE KRWOTOCZNA
- LECZENIE RATUNKOWE

Nagte zagrozenia zdrowotne wynikajace z zaburzen hemostazy
u chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne:

uraz A wylewy krwi krwotok krwotok
krwawienie i " q
(zwlaszcza glowy), érodezaszkowe do dna jamy ustnej do przestrzeni z przewodu
krwotok i szyi zaotrzewnowej pokarmowego

Leczenie ratunkowe
poza szpitalem
roz,‘)’:’)‘;‘;ﬁn‘:'f;azy Jak najszybsze podanie czynnika
krwotocznej w odpowiedniej dawce

Konsultacja
ze specjalista osrodka
leczenia hemofilii

o . , Kontakt telefoniczny
« typ skazy krwotocznej Kazda zwtoka (np. w celu wykonania badan (konsultacja) z lekarzem

- rodzaj i ilosci czynnika, diagnostycznych) zwieksza ilos¢ wynaczynionej z najblizszego osrodka
ktéry nalezy poda¢ krwi i stanowi zagrozenie leczacego chorych
w razie krwawienia dla zdrowia lub zycia chorego na hemofilie/kliniki/

: oddzialu hematologii

Karta chorego
na hemofilieiinne
wrodzone skazy
krwotoczne Chory ma przy sobie czynnik krzepniecia
(stosowany w leczeniu domowym)

Ksigzeczka leczenia
domowego chorego
na wrodzona skaze
krwotoczng

PILNE
przewiezienie pacjenta
do najblizszego SOR

Rejestr chorych lub izby przyje¢

w RCKiK

CITO! .

sprowadzenie Podanie Dalsze
Pacjent czynnika krzepniecia czynn'lka o P°StQP°W3nIe’

lub jego opiekun 2RCKiK albo z zapasu (depozytu) w odpowiedniej wedtug zalecen

znajblizszej dawce konsultanta
kliniki/oddziatu hematologii

Materiat dla personelu medycznego, przygotowany
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