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Streszczenie
Celem niniejszego opracowania jest przedstawienie algorytmu postępowania w celu optyma-
lizacji wyników leczenia krwawień za pomocą leku NovoSeven®, stosowanego w leczeniu 
domowym u pacjentów z wrodzoną hemofilią powikłaną inhibitorem.
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Hemofilia jest rzadką skazą krwotoczną, wy-
stępującą w Polsce z częstością 1:12 300 miesz-
kańców [1]. Przyczyną hemofilii jest mutacja gene-
tyczna powodująca niedobór czynnika krzepnięcia 
VIII (hemofilia A) lub czynnika IX (hemofilia B).  
W obrazie klinicznym choroby dominują wylewy 
krwi do stawów, przede wszystkim kolanowych, 
łokciowych i skokowych, które stanowią 80–90% 
wszystkich krwawień dostawowych [2, 3]. Krwa-
wienia te objawiają się bólem, obrzękiem i ograni-
czeniem ruchomości stawu. W ciężkiej hemofilii 
(przy aktywności niedoborowego czynnika < 1% 
wartości prawidłowych) krwawienia mają często 
charakter samoistny. Powtarzające się wylewy krwi 
do stawów prowadzą do postępującego nieodwra-
calnego uszkodzenia stawów (artropatii hemofilo-
wej) i w konsekwencji do inwalidztwa ruchowego.

Leczenie krwawień w hemofilii opiera się 
na profilaktycznym i/lub leczniczym (na żądanie) 
podawaniu koncentratów niedoborowego czynnika 

krzepnięcia. Współczesna medycyna dysponu-
je koncentratami czynników rekombinowanych, 
wytwarzanych metodami inżynierii genetycznej, 
oraz czynników osoczopochodnych, wytwarzanych  
z krwi pobranej od wielu dawców.

Terapia substytucyjna niedoborowym czynni-
kiem krzepnięcia jest wysoce skuteczna, zarówno 
w profilaktyce, jak i w leczeniu krwawień. Jednak 
u części pacjentów (30% osób z ciężką hemofilią 
A i 1,5–3% osób z hemofilią B) może prowadzić 
do wytworzenia inhibitora — przeciwciała skie-
rowanego przeciwko podawanemu czynnikowi 
krzepnięcia krwi [4]. Wytworzenie inhibitora jest 
jednym z najpoważniejszych powikłań leczenia 
hemofilii, a zmniejszenie skuteczności dotych-
czasowej terapii jest zazwyczaj jego pierwszym 
objawem.

U pacjentów z hemofilią powikłaną inhibitorem 
epizody krwawienia trudniej poddają się leczeniu, 
przez co mogą prowadzić do szybszego postępu 
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Rycina 1. Algorytm leczenia domowego krwawień u pacjentów z hemofilią powikłaną inhibitorem za pomocą rFVIIa 
(NovoSeven®) podawanego na żądanie

Krok 1 Przed rozpoczęciem leczenia krwawień w schemacie leczenia domowego poinformuj pacjenta, na jakie objawy należy zwracać uwagę

Krok 2

Krok 3 Ustal schemat dawkowania

Krwawienie dostawowe Krwawienie domięśniowe Krwawienie inne: do głowy, szyi, 
z przewodu pokarmowego

• uczucie mrowienia
• uczucie napięcia
• nadmierne ucieplenie
• obrzęk, powiększenie 
   obwodu jednego stawu
• nieznaczny ból, narastający przy 
   braku leczenia
• ból, szczególnie przy próbie 
   chodzenia
• utykanie
• trudności w poruszaniu kończyną

 • uczucie napięcia
 • nadmierne ucieplenie
 • obrzęk
 • trudności w poruszaniu kończyną
 • utykanie
 • ból, szczególnie podczas chodzenia

 • krwawienie z nosa lub przewodu 
    słuchowego 
 • ból głowy
 • zawroty głowy
 • senność
 • niewyraźne widzenie
 • utrudniony chód
 • niedowłady kończyn
 • problemy z oddawaniem 
    moczu lub stolca
 • wymioty treścią krwistą 
    lub fusowatą

Poinformuj pacjenta, że w takich 
przypadkach należy podjąć leczenie 
domowe, z zachowaniem zasad 
dotyczących iniekcji dożylnych

Poinformuj pacjenta, że w takich 
przypadkach należy zadzwonić 
lub zgłosić się do Ośrodka Leczenia 
Hemolii tak szybko, jak to możliwe

1. Przelicz dawkę na jedno podanie: 
    90 µg/kg*, np. dla pacjenta 
    o masie ciała 75 kg dawka 
    prawidłowa wyniesie 6,75 mg

2. Przelicz obliczoną dawkę na 
    olki leku, np. przy dawce 
    6,75 mg zaproponuj 1 olkę 
    5 mg + 1 olkę 2 mg**

3. Oblicz liczbę olek potrzebnych 
    do opanowania pojedynczego 
    krwawienia (zwykle 2–3 dawki), 
    np. 3 olki 5 mg + 3 olki 2 mg 
    na krwawienie**

Krok 4  Ustal schemat leczenia domowego Krok 5  Ustal schemat postępowania

1. Poinformuj pacjenta, że powinien podjąć 
    leczenie tak szybko, jak to możliwe, 
    najlepiej do 2 godzin od rozpoczęcia 
    krwawienia, podając dawkę 6,75 mg**

2. Poinformuj pacjenta o zasadach 
    przygotowania roztworu i podawania 

®    leku NovoSeven  w ampułkostrzykawce
    — po rozpuszczeniu lek podaje się 
    dożylnie w czasie 2–5 minut

3. Poinformuj pacjenta, że do opanowania 
    krwawienia zwykle wystarczą 2–3 dawki, 
    dlatego powinien kontynuować leczenie, 
    podając kolejne dawki 6,75 mg** 
    co 2–3 godziny. W razie utrzymującego 
    się krwawienia pacjent powinien 
    kontynuować leczenie, podając kolejne 
    dawki co 2–3 godziny, do zatrzymania 
    krwawienia 

4. Poinformuj pacjenta, że przy krwawieniu 
    przedłużającym się powyżej 24 godzin 
    powinien zadzwonić lub zgłosić się 
    do Ośrodka Leczenia Hemolii

1. Poinformuj pacjenta o zasadach 
    przechowywania leku:
    pacjent powinien mieć lek zawsze 
    przy sobie, przechowując go 
    w stałym miejscu lub 
    w opakowaniu transportowym 
    w temperaturze do 25°C  

2. Poinformuj pacjenta o zasadach 
    pobierania leku do domu:
    pacjent powinien mieć zapas leku 
    na leczenie co najmniej 
    3 kolejnych krwawień, np. 9 olek 
    5 mg + 9 olek 2 mg**

3. Poinformuj pacjenta o zasadach 
    zgłaszania się na kolejne wizyty:
 • Pacjent powinien zgłosić się 
    po kolejny zapas leku przed 
    wykorzystaniem wszystkich 
    olek, najpóźniej wtedy, gdy 
    pozostała ilość wystarcza 
    na leczenie 1 krwawienia 
    (2–3 dawki)***
 • Pacjent powinien co najmniej raz 
    w roku zgłosić się na pełną wizytę 
    kontrolną w celu kompleksowej 
    oceny stanu stawów i ogólnego 
    stanu zdrowia

*Można rozważyć dawkę 270 µg/kg
**Przykład dla pacjenta o masie ciała 75 kg, 
stosującego dawkę 90 µg/kg przy użyciu 
olek 5 mg i 2 mg
***Zapas leku wydawanego do domu powinien 
być dostosowany do częstości występowania 
krwawień u danego pacjenta i być tym większy, 
im częściej występują krwawienia
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artropatii hemofilowej [1]. Strategia postępowa-
nia w hemofilii powikłanej inhibitorem obejmuje 
leczenie krwawień „na żądanie” (cel doraźny)  
i trwałą eliminację inhibitora (indukcja tolerancji 
immunologicznej — cel długofalowy). 

U osób z małym mianem inhibitora (< 5 j. 
Bethesda) w leczeniu krwawień stosuje się duże 
dawki czynnika VIII lub IX. W przypadku wyso-
kiego miana inhibitora (> 5 j. Bethesda) takie 
leczenie jest nieskuteczne i wówczas należy poda-
wać leki omijające inhibitor, do których zalicza się 
rekombinowany aktywowany czynnik krzepnięcia 
VII (rFVIIa) i aktywowany kompleks czynników  
z rodziny protrombiny (aPCC).

Profilaktyka krwawień u osób z hemofilią po-
wikłaną inhibitorem jest mniej skuteczna niż u osób 
bez inhibitora. Dlatego w terapii i w zapobieganiu 
dalszemu postępowi artropatii hemofilowej w tej 
grupie chorych zasadnicze znaczenie ma leczenie 
na żądanie, które powinno być rozpoczęte jak naj-
szybciej, najlepiej w ciągu 2 godzin od wystąpienia 
krwawienia [5]. Tak szybkie rozpoczęcie terapii jest 
możliwe jedynie w ramach leczenia domowego, gdy 
pacjent otrzymuje czynnik do domu i może podać 
go sobie natychmiast po rozpoznaniu krwawienia, 
bez zwłoki związanej z koniecznością udania się 
do ośrodka leczenia hemofilii czy innej placówki 
ochrony zdrowia. 

Jak w przypadku każdej choroby, niezwykle 
istotne znaczenie dla wyników leczenia ma eduka-
cja chorego i monitorowanie stosowania się pacjen-
ta do zaleceń. W przypadku chorób przewlekłych 
pacjenci mogą wykazywać tendencję do pomijania 
dawek leku, ich zmniejszania czy bagatelizowania 
objawów i niepodejmowania leczenia. 

Niniejszy algorytm ma pomóc w prawidłowym 
postępowaniu z chorymi na hemofilię powikłaną 
inhibitorem, leczonymi za pomocą rekombinowa-
nego aktywowanego czynnika VII (rFVIIa, NovoSe-
ven®) w warunkach domowych, w szczególności 
w zakresie:
— wczesnego rozpoznawania krwawień,
— oceny ewentualnej konieczności leczenia  

w warunkach szpitalnych w przypadku krwa-
wień ciężkich/zagrażających życiu,

— wczesnego rozpoczęcia leczenia krwawienia 
(najlepiej w ciągu 2 godz.),

— zastosowania odpowiedniej dawki leku, 
— monitorowania odpowiedzi na leczenie, 
— zachowania prawidłowych odstępów między 

dawkami leku, 
— potrzeby regularnych wizyt kontrolnych  

w ośrodku leczenia hemofilii w celu oceny 
klinicznego stanu pacjenta i dostosowania 
leczenia do jego aktualnych potrzeb zdrowot-
nych (np. w zakresie rehabilitacji czy leczenia 
zabiegowego). 
Duże znaczenie dla optymalizacji leczenia 

krwawień w warunkach domowych ma edukowanie 
chorych, by zgłaszali się po kolejne dawki czynnika 
odpowiednio wcześnie, najpóźniej w momencie, 
gdy ilość posiadanego czynnika wystarcza do le-
czenia jednego krwawienia, co odpowiada standar-
dowo 2–3 pojedynczym dawkom 90 µg/kg rFVIIa 
(NovoSeven®).

Strategię postępowania z pacjentem chorym 
na hemofilię powikłaną inhibitorem, u którego 
zaleconym postępowaniem jest leczenie krwawień 
za pomocą rFVIIa (NovoSeven®) podawanego na 
żądanie w schemacie leczenia domowego, przed-
stawiono na rycinie 1. 
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