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Zasady udzielania doraznej pomocy
przeciwkrwotocznej chorym na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne przez lekarzy
pogotowia ratunkowego, szpitalnych oddziatéw
ratunkowych i lekarzy rodzinnych
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Stany naglace wynikajace z zaburzen
hemostazy u chorych na hemofilie
1 pokrewne skazy krwotoczne:

* uraz (zwlaszcza glowy), krwotok;

e krwawienie Srodczaszkowe;

*  wylewy krwi do dna jamy ustnej i szyi;

* krwotok do przestrzeni zaotrzewnowej;
e krwotok z przewodu pokarmowego;

* objawy sugerujace ciezkie krwawienie;
* operacja ze wskazan nagtych.

Weryfikacja rozpoznania:

* Pacjenci s3 zaopatrzeni w ,, Karte chorego na
hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne”,
a takze w ,,Ksigzeczke leczenia domowego
chorego na wrodzong skaze krwotoczng”.
Dokumenty te zawieraja informacje o rozpo-
znanym typie skazy krwotocznej, o rodzaju
1 ilo$ci koncentratu, ktory nalezy zastoso-
wac w razie wystapienia krwawienia, a takze
o grupie krwi.

¢ Rejestr chorych w RCKiK umozliwia zasieg-
niecie informacji, jesli pacjent nie ma przy
sobie wyzej wymienionych dokumentow.

* Informacjami na temat danego chorego moze
dysponowac lekarz dyzurny najblizszej kliniki/
/oddzialu hematologii.

* Pacjent lub jego opiekun moze by¢ zrodiem
waznych informacji na temat rodzaju skazy
krwotocznej 1 sposobu jej leczenia.

Ogolne zasady:

* ,Najpierw czynnik” — chory na hemofilie
albo pokrewna skaze krwotoczng w razie zaist-
nienia urazu (zwlaszcza glowy) lub wystgpienia
powiklan krwotocznych powinien otrzymac jak
najszybciej koncentrat deficytowego czynnika
krzepniecia dozylnie. Kazda zwloka (np. w celu
wykonania badan diagnostycznych) zwieksza
ilo§¢ wynaczynionej krwi 1 stanowi zagrozenie
dla zdrowia, a w niektorych sytuacjach klinicz-
nych dla zycia chorego.

Uwaga: w ,,Ksigzeczce leczenia domowego cho-
rego na wrodzong skaze krwotoczng” sg zamieszczo-
ne wytyczne leczenia substytucyjnego hemofilii A,
hemofilii B, hemofilii powiklanej inhibitorem
1 choroby von Willebranda. W przypadku rzadko
wystepujacych wrodzonych skaz krwotocznych
spowodowanych niedoborem innych czynnikow
krzepniecia stosuje sie substytucje odpowiedniego
czynnika krzepniecia, a przy braku dostepu do kon-
centratu (czynniki V 1 XI) — osocze Swiezo mrozone.
Krioprecypitat jest bogatym Zrodiem fibrynogenu.
*  Jesli pacjent nie otrzymal koncentratu czyn-

nika krzepniecia, nie moze by¢ poddany zad-

nemu zabiegowi inwazyjnemu. W czasie
przygotowania do operacji ze wskazan
naglych nalezy zastosowac koncentrat
deficytowego czynnika krzepniecia

w odpowiedniej dawce.

Uwaga: w przypadku hemofilii powiklane;j
inhibitorem czynnika VIII lub IX o duzym mianie
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zamiast leczenia substytucyjnego nalezy zastosowaé
koncentrat omijajacy inhibitor, tj. rekombinowany ak-
tywowany koncentrat czynnika VII (rVIIa, NovoSe-
ven®) lub koncentrat aktywowanych czynnikow
krzepniecia zespotu protrombiny (aPCC, FEIBA®).
* Nie nalezy podawaé lekéw domie$niowo.

Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie
lub pokrewna skaze krwotoczna, ktéry ma
przy sobie odpowiedni koncentrat
deficytowego czynnika krzepniecia
(stosowany w leczeniu domowym):

*  Weryfikacja rozpoznania.

* Jak najszybsze podanie koncentratu w odpo-
wiedniej dawce.

*  Kontakt telefoniczny (konsultacja) z lekarzem
z najblizszego oSrodka leczacego chorych na
hemofilie/kliniki/oddziatu hematologii.
Uwaga:

— w ,Karcie chorego na hemofilie i inne wro-
dzone skazy krwotoczne” jest podany numer
telefonu do o$rodka leczacego, odpowiednio
dla porad w dziefi i w nocy.

— w,,Ksigzeczce leczenia domowego chorego na
wrodzong skaze krwotoczng” sg zamieszczone
numery telefonéw do oSrodkéw referencyj-
nych dla dzieci i dla dorostych.

e Dalsze postepowanie wedltug zalecen konsul-
tanta.

Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie
lub pokrewna skaze krwotoczna, ktory nie
ma przy sobie odpowiedniego koncentratu
deficytowego czynnika krzepniecia:

*  Weryfikacja rozpoznania.

* Jak najszybsze przewiezienie pacjenta do
najblizszego Szpitalnego Oddzialu Ratunko-
wego (SOR).

*  Kontakt telefoniczny (konsultacja) z lekarzem
z najblizszego oSrodka leczacego chorych na
hemofilie/kliniki/oddziatu hematologii (numer
telefonu do takiego oSrodka powinien byc
dostepny w kazdym SOR).

Uwaga:

— w ,Karcie chorego na hemofilie i inne wro-
dzone skazy krwotoczne” jest podany numer
telefonu do os$rodka leczacego, odpowiednio
dla porad w dzien i w nocy.

— w,,Ksiagzeczce leczenia domowego chorego na
wrodzona skaze krwotoczng” sa zamieszczone
numery telefonow do o$rodkow referencyj-
nych dla dzieci i dla dorostych.

* Jak najszybsze sprowadzenie koncentratu
czynnika krzepniecia z najblizszego RCKiK
(https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr) albo z zapasu
(depozytu) z kliniki/oddzialu hematologii.

* Podanie koncentratu czynnika krzepniecia
w odpowiedniej dawce i dalsze postepowanie
wedlug zalecen konsultanta.
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