


Spis tresci

03

05

06
14

22

25

30

31

31

35
40
41
41

43

44

48

Wprowadzenie
Czes¢ pierwsza
Podstawowe pytania i odpowiedzi

Leczenie

Inne sposoby leczenia

Inne problemy

Czes¢ druga

Objawy ileczenie krwawien

Powazne krwawienia i urazy, ktére wymagaja pilnej
pomocy medycznej

Inne krwawienia i urazy

Wskazoéwki dla niemowlat i matych dzieci z hemofilig
Zywienie

Opieka stomatologiczna

Czes¢ trzecia

Rozwdj emocjonalny

Podsumowanie



Wprowadzenie



Wprowadzenie

Narodziny dziecka z hemofilig catkowicie zmieniajg
zycie rodziny. Pojawia sie wiele probleméw i pytan,

na ktoére trudno jest znalez¢ wtaSciwe odpowiedzi.
Przewodnik ten, skierowany jest do opiekunéw
irodzicéw chorych dzieci, opisuje hemofilie, przybliza
problemy dnia codziennego, odpowiada na podstawowe
pytania dotyczace objawéw wystepujacych w hemofilii
imozliwosci leczenia, ale przede wszystkim radzi, jak
postepowac, aby ochroni¢ dziecko przed zagrozeniami.

W catej Polsce zostaly powotane regionalne i lokalne

osrodki leczenia hemofilii i wladnie tam kazdy rodzic W
chorego dziecka powinien sie uda¢, aby uzyska¢é k
profesjonalng pomoc. Informacje o wszystkich

os$rodkach leczenia hemofilii mozna znalezé na stronie

internetowej Narodowego Centrum Krwi.

Kiedy w rodzinie przychodzi na §wiat dziecko

z hemofilia, bardzo istotne jest wsparcie, ktére mozna
uzyskac od innych chorych i ich rodzin. Polskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie, organizujac
liczne spotkania, umozliwia taki kontakt.

Na stronie internetowej Stowarzyszenia
mozna znalez¢ szereg przydatnych informacji
i publikacji dotyczacych hemofilii. RY


https://www.gov.pl/web/nck/lista-osrodkow-realizujacych-narodowy-program-leczenia-chorych-na-hemofilie-i-pokrewne-skazy-krwotoczne-na-lata-2019-2023
http://idn.org.pl




Hemofilia to choroba, w ktérej wystepuje niedobér lub
catkowity brak jednego z czynnikéw krzepniecia VIII
lub IX, czyli biatka potrzebnego do prawidtowego
krzepniecia krwi.

Hemofilia zazwyczaj jest chorobg dziedziczng
iwystepuje w rodzinach obcigzonych genetycznie.
Jednak u okoto %5 chorych hemofilia jest wynikiem
nowej mutacji genetycznej i pojawia sie w rodzinie
po raz pierwszy.

Najczestszg postacig hemofilii jest hemofilia A,
nazywana réwniez hemofilig klasyczna, ktéra zwigzana
jest zniedoborem lub brakiem czynnika VIII, rzadszym
typem hemofilii jest hemofilia B, nazywana takze
chorobg Christmasa (nazwa pochodzi od nazwiska
pierwszego chorego, u ktérego wykryty zostat niedobér
czynnika IX).

Najczesciej wystepujace objawy hemofilii to krwawienia,
szczegdlnie do stawdéw i mieéni. Jeéli dziecko z hemofilig
skaleczy sie, krwawienie nie jest bardziej intensywne
niz u zdrowego dziecka, ale trwa znacznie dtuzej.

U chorego z hemofilig krwawienie moze ujawnié sie
nawet kilka dni po urazie. Niewielkie ranki

i powierzchowne sifice zwykle nie stanowig problemu,
jednak glebsze zranienia mogg by¢ przyczyng znacznego
krwawienia i - jesli nie bedg wiasciwie leczone -

moga prowadzi¢ do powaznych powiktan.

Objawy krwawienia u dzieci z hemofilig zalezg
od miejsca krwawienia i od wieku dziecka.

U noworodkéw zdarzaja sie krwawienia podczas
odpadania kikuta pepowiny, u niemowlat bardzo
czesto dochodzi do krwawiel w czasie wyrzynania sie
zeb6éw mlecznych, ale krwawienia wystepujg réwnie
czesto, jesli dziecko uszkodzi sobie jezyk lub jame
ustng twardym przedmiotem lub zabawkg. Je$li dzieci



z nierozpoznang hemofilig sg szczepione domie$niowo,
to bardzo czesto w migéniach pojawiajg si¢ masywne
krwiaki, ktére powinny zaniepokoié zaréwno rodzica,
jakilekarza.

U dzieci w wieku przedszkolnym i u dzieci starszych
najczesciej wystepujg krwawienia do mieéniistawéw —
wynika to z reguly ze wzmozonej aktywno$ci ruchowe;j.

Podczas krwawienia do stawu pojawia sie nie tylko bél,
obrzek i ograniczenie ruchomosci w stawie, ale takze
problem z poruszaniem chorg konczyna.

W trakcie krwawien do stawdéw zazwyczaj nie widaé
zadnych sificéw na skérze, co wskazuje, Ze obrzek i b6l
spowodowane sg krwawieniem do wnetrza stawu.

U wszystkich dzieci z hemofilig bardzo czesto obserwuje
sie since o najrézniejszym ksztalcie i r6znej wielko$ci,
praktycznie na catlym ciele, ktére pojawiaja sie
wlasciwie nie wiadomo kiedy i mogg by¢ zwigzane

z urazem albo nie.

Inne objawy hemofilii to przedituzajace sie krwawienia
znosairzadko wystepujgce krwawienia z przewodu
pokarmowego objawiajace si¢ wymiotami z krwig lub
krwia w stolcu.

Rodzic nie zawsze jest w stanie rozpoznaé
rozpoczynajace sie krwawienie u dziecka.

Nalezy bacznie zwraca¢ uwage na pojawiajacy sie bél,
obrzek, malg aktywno$¢ zwykle ruchliwego malucha,
ograniczenie lub brak ruchomosci konczyny

w stawie czy tez zmiane zachowania dziecka.

Jesli pojawiajg sie jakiekolwiek watpliwosci, nalezy jak
najszybciej skontaktowac sie z lekarzem
z Oérodka Leczenia Hemofilii.

Hemofilie — w zaleznosci od aktywnosci niedoborowego
czynnika krzepniecia i przebiegu klinicznego — dzieli

sie na ciezkg, umiarkowang i tagodna. Chorzy z tagodna
hemofilig (aktywnos$¢ czynnika VIII lub IX od 6 do 49%)



zazwyczaj majg krwawienia jedynie po powaznych
urazach lub w trakcie zabiegéw chirurgicznych.

W wielu przypadkach tagodna hemofilia nie

jest rozpoznana do czasu duzego urazu, zabiegu
operacyjnego lub ekstrakcji zeba. Bywa, ze pierwsze
powazne krwawienie pojawia si¢ w wieku dorostym

i stanowi duze zaskoczenie dla chorego i jego rodziny.

Chorzy z umiarkowang postacig choroby (aktywno$¢
czynnika VIII lub IX od 1 do 5% normy) maja
sktonnoé¢ do krwawien po zranieniach, wiekszych
urazach i zabiegach chirurgicznych. Moga réwniez
doswiadcza¢ okazjonalnych krwawien bez konkretnej
przyczyny - nazywanych krwawieniami samoistnymi
lub spontanicznymi.

Chorzy z ciezkg postacig choroby (aktywnos$¢ czynnika
VIII lub IX jest nizsza niz 1% normy) krwawig na skutek
niewielkich urazéw i bardzo czesto majg samoistne
krwawienia do mie$niistawoéw.

Niestety, posta¢ choroby nie ulega zmianie

w czasie zycia. Spowodowane to jest aktywnoscig
niedoborowego czynnika krzepniecia, ktéra
zdeterminowana jest przez rodzaj mutacji genu
wystepujacej u chorego. Tak wiec jesli dziecko rodzi
sie z mutacja, ktéra uniemozliwia produkcje czynnika
krzepniecia, to stan taki trwa przez cale zycie.

Jedynym wyjatkiem jest szczegblny typ hemofilii B,
okreslany jako hemofilia B Leiden. W dziecinstwie
aktywno$¢ czynnika IX jest niska i wystepuja
krwawienia, z biegiem czasu za$ aktywno$¢ czynnika
wzrasta i w wieku dorostym osigga warto$ci
prawidlowe, a krwawienia ustepuja. Co ciekawe,

taki chory przekazuje gen hemofilii swojej cérce,
ktéra staje sie nosicielka.

Jezeli hemofilia wystepuje rodzinnie, to czlonkowie tej
samej rodziny majg takg samg mutacje genu, ten sam rodzaj
hemofilii i zblizong aktywno$¢ czynnika krzepniecia.



Hemofilia wystepuje z czesto$cig okoto 1 na 5000
urodzonych chtopcéw. Czestoéé wystepowania jest
jednakowa i nie zalezy ani od rasy, ani

do statusu ekonomicznego.

Hemofilia jest spowodowana mutacja, czyli
uszkodzeniem genu odpowiedzialnego za produkcje
czynnika krzepniecia, znajdujgcego sie na chromosomie
X.Kazde dziecko dziedziczy dwa chromosomy piciowe
od rodzicéw. Dziewczynka otrzymuje jeden chromosom
X od mamy, a drugi chromosom X od taty, chtopiec ma
chromosom X od mamy, a Y od taty. Gen powodujacy
hemofilie znajduje sie na chromosomie X (X").

Nosicielkg hemofilii jest kobieta, ktéra przekazuje
uszkodzony gen swoim dzieciom. Moze sama mieé
objawy tagodnej hemofilii, jesli ma obnizong aktywnos¢
czynnika krzepniecia.

Matka, ktéra jest nosicielkg, moze przekazaé swojemu
potomstwu zaréwno zdrowy, jak i wadliwy chromosom
X. Nalezy pamietaé, ze ryzyko przekazania jest zawsze
takie samo, bez wzgledu na ilos¢ cigz.

Jesli matka nie jest nosicielkg choroby, na hemofilie za$
chory jest ojciec, to kazda ich cérka bedzie nosicielka,
poniewaz kazda otrzyma wadliwy chromosom X"

z genem hemofilii, natomiast wszyscy synowie bedg
zdrowi, poniewaz od ojca otrzymajg tylko chromosom Y.

Bardzo rzadko rodzi sie dziewczynka z hemofilig (X"
X*), ale moze sie to zdarzyé¢, jesli ojciec jest chory na
hemofilie (X" Y), a matka jest nosicielkg hemofilii (X* X)

Wyjatkowo rzadko moze si¢ urodzi¢ dziewczynka

z hemofilig, jesli matka jest nosicielkg, a ojciec jest
zdrowy. Wéwczas przyczyng hemofilii jest przekazany
przez mame chromosom X" z genem hemofilii
iuszkodzony lub nieaktywny drugi chromosom X
przekazany przez tate (np. w zespole Turnera).



Wszystko zalezy od tego, czy hemofilia jest chorobg
wystepujaca rodzinnie i czy matka jest nosicielka.
Kobieta, ktéra rodzi chtopca z hemofilig i ma krewnych
chorych na hemofilig, nazywana jest pewna nosicielka —
méwimy bowiem wéwczas o rodzinnej hemofilii.

Jesli matka jest nosicielka, a ojciec jest zdrowy,
to w przypadku kazdej cigzy mozliwosci zawsze
sg takie same:

4
(0
Dziewczynka

nosicielka

Zdarza sie, ze w rodzinie teoretycznie nieobcigzonej
hemofilig rodzi sie chore dziecko. Bywa, Ze gen hemofilii
przekazywany jest z pokolenia na pokolenie przez
nieSwiadome nosicielki do czasu az choroba ujawni sie
u chlopca.

Czasami pojawiajg sie spontaniczne mutacje genu na
chromosomie X. Mutacje te odpowiadaja za okoto

13 nowych przypadkéw hemofilii. Jesli zatem w rodzinie
po raz pierwszy rodzi sie dziecko z hemofilig, to jego
matka moze, ale nie musi by¢ nosicielkg hemofilii.

Po pierwsze, nalezy bardzo doktadnie przesledzi¢
rodzinne drzewo genealogiczne. Je$li kobieta ma syna
chorego na hemofilie, a w rodzinie sg inni chorzy

(np. inny syn, brat, ojciec, wujek, dziadek lub inni
kuzyni) wéwczas takg kobiete okres$la sie jako

pewna nosicielke.

Po drugie, jeéli w rodzinie jest hemofilia, warto u kobiety
oznaczy¢ aktywno$c¢ czynnika krzepniecia.



Jesli aktywno$¢ jest nizsza niz 50% normy, kobieta
moze by¢ prawdopodobna nosicielka i sama moze mie¢
objawy tagodnej hemofilii. Jednak jezeli aktywnosé
czynnika VIII jest wyzsza niz 50% normy, to nie mozna
wykluczyé nosicielstwa choroby.

Trzeci sposéb to badanie genetyczne DNA

w poszukiwaniu mutacji genu, ktéra jest przyczynag
hemofilii. Aby wykona¢ takie badanie, konieczne jest
pobranie prébki krwi od matki, dziecka lub innych
krewnych z hemofilig w celu okreslenia rodzaju
mutacji genu. Najpierw oznacza sie rodzaj mutacji
genu u chorego czlonka rodziny, a nastepnie u kobiety -
potencjalnej nosicielki i poréwnuje sig, czy u obu oséb
jest ta sama mutacja genu na chromosomie X. Je$li
stwierdza sie takg mutacje genu, wéwczas kobiete
uznaje sie za nosicielke hemofilii.

W wielu krajach diagnostyka prenatalna jest
dostepna. Niektére obcigzone hemofilig rodziny chcg
wiedzieé, czy chiopiec urodzi sie chory i wiasciwie
przygotowac sie do narodzin. W tym celu konieczne
jest wykonanie testu u ptodu we wczesnej cigzy oraz —
dla poréwnania - badanie krewnego chorego

na hemofilie.

Jesli badan prenatalnych nie wykonuje sie, wéwczas
hemofilia rozpoznawana jest po urodzeniu. Konieczne

jest wtedy wykonanie podstawowego badania uktadu
krzepniecia z krwi pepowinowej lub z krwi zylnej pobranej
od noworodka. Konieczne jest réwniez op6znienie
procedur zabiegowych - takich jak szczepienia — do czasu
ustalenia czy dziecko jest zdrowe, czy chore.

Jesli jestes w cigzy i myS$lisz, ze mozesz by¢ nosicielkg
hemofilii, albo jesli urodzita$ juz jednego syna

z hemofilia, a oczekujesz kolejnego dziecka, koniecznie
poinformuj o tym swojego ginekologa-potoznika,

aby wiedzial, Zze istnieje ryzyko urodzenia dziecka

z hemofilig.



Jesli jeste$ nosicielkg hemofilii i masz niskg aktywnosé
czynnika krzepniecia we krwi, twéj potoznik bedzie
musiat ustali¢ ze specjalistg hematologiem plan porodu,
ktéry bedzie bezpieczny dla ciebie i dla dziecka.

Niektoére oSrodki leczenia hemofilii majg mozliwosé
wykonywania badan genetycznych i umozliwiajg ich
wykonanie w przypadku planowania rodziny oraz
badan prenatalnych, jesli kobieta spodziewa sie dziecka.

W obecnych czasach, kiedy mamy dostep do wtasciwego
leczenia, chorzy na hemofilie Zyja tak samo dtugo jak ich
zdrowi réwiednicy. Do poczatku lat 90. ubiegtego wieku
nie byto to mozliwe ze wzgledu na zty dostep do leczenia
i brak odpowiedniej ilosci lekéw. W obecnym czasie,
kiedy chorzy majg dostep do rekombinowanych
czynnikéw krzepniecia, a w perspektywie kilku, moze
kilkunastu lat — do terapii genowej, chtopcy z hemofilig
urodzeni teraz majg szanse dozy¢ 70-80 lat i cieszy¢ sie
swoim wnukami.

Jeszcze nie, ale jest szansa, Ze w ciggu 5-10 lat nowe
odkrycia naukowe sprawig, ze bedzie to mozliwe.
Wyleczenie z hemofilii mogloby by¢ mozliwe, gdyby
choremu przeprowadzié¢ transplantacje watroby.
Technicznie jest to mozliwe, ale ryzyko zwigzane

z przeszczepem watroby i konieczno$¢ statego
przyjmowania lek6w immunosupresyjnych hamujgcych
odrzucenie przeszczepu znacznie przekracza korzysci
takiej terapii.

Naukowcy pracujg obecnie nad terapiami genowymi,
ktére polegajg na wprowadzeniu do chorego
organizmu prawidlowych genéw czynnika VIII lub IX
produkujgcych brakujgce czynniki krzepniecia.

Chorzy leczeni terapig genowg majg mniej krwawien,

a sama terapia powoduje ztagodzenie ciezkosci choroby.
Najwazniejszy cel terapii genowej to podwyzszenie
aktywnosci brakujacego czynnika krzepniecia



do takiego poziomu, aby zmniejszy¢ czesto$¢ i ciezkos¢
krwawien oraz aby zapobiec powiklaniom zwigzanym

z krwawieniami. Na razie efekty terapii genowych nie sg
do konca zadowalajgce. Konieczne jest ich powtarzanie,
poniewaz aktywno$¢ czynnika krzepniecia z czasem
obniza sie.

Terapia genowa nie usuwa wadliwego genu u mezczyzn
na chromosomie X, ktéry jest przekazywany na
nastepne pokolenia i wszystkie cérki chorego na
hemofilie leczonego terapia genowa sg nosicielkami
hemofilii. Terapie genowe sg obecnie objete badaniami
klinicznymii nie sa dostepne dla wielu chorych.

W ostatnim czasie do leczenia chorych z hemofilig
A zarejestrowany zostal nowy lek, ktéry nie jest
czynnikiem krzepniecia, ale nasladuje dziatanie
czynnika VIII. Jest to przeciwciato monoklonalne,
ktére nie wyleczy hemofilii ale spowoduje,

Ze pacjent bedzie miat tagodny przebieg choroby,
jak w tagodnej postaci hemofilii. Lek ten podaje sie
pacjentom podskérnie raz w tygodniu, raz na

2 tygodnie lub raz na 4 tygodnie.

Obecnie w Polsce tym lekiem mogg by¢ leczeni jedynie
chorzy z ciezkg hemofilig A powiktang inhibitorem

do czynnika VIII po nieskutecznej prébie wywotania
tolerancji immunologicznej. Producenci czynnikéw
krzepniecia stale unowocze$niajg swoje leki. Na §wiecie
sg juz dostepne czynniki krzepniecia o wydtuzonym
czasie péttrwania. Stosujgc je mozna zmniejszy¢
czesto$¢ podan dozylnych przy zachowaniu takiego
samego efektu leczenia. W Polsce czynniki krzepniecia
o wydluzonym czasie péltrwania nie sg na razie
powszechnie dostepne. Zaden z lekéw stosowanych
obecnie w hemofilii nie wyleczy tej choroby ale moze
ztagodzi¢ jej przebieg.

Czynniki krzepniecia stosowane profilaktycznie
zmieniajg postac¢ choroby z ciezkiej na umiarkowang
iumozliwiajg normalne funkcjonowanie.



Leczenie

Mate zranienia i zadrapania nalezy leczy¢ jak

u zdrowego dziecka: ranke nalezy zdezynfekowag,
zaltozy¢ plasterek z opatrunkiem lub bandaz
imocno ucisna¢.

Glebokie zranienia lub krwawienia wewnetrzne, takie
jak np. krwawienia do stawéw lub do mieéni wymagaja
zastosowania koncentratéw czynnikéw krzepniecia.

Bardzo istotne w leczeniu krwawien jest podanie
odpowiednio wysokiej dawki brakujgcego czynnika
krzepniecia (VIII lub IX), aby osiaggna¢ wtasciwa,
zblizong do normy aktywno$¢, co umozliwi utworzenie
stabilnego skrzepu i zatrzyma krwawienia.

Koncentrat czynnika krzepniecia, zwyczajowo
nazywany ,czynnikiem’, to suchy, liofilizowany,
sproszkowany preparat niedoborowego czynnika
krzepniecia, ktéry rozpuszcza sie¢ w wodzie do iniekcji,
aotrzymany ptyn podaje sie dozylnie.

Czynniki krzepniecia, ktére sg wyprodukowane

z osocza ludzi oddajgcych krew nazywa sie czynnikami
osoczopochodnymi. Inny rodzaj czynnikéw krzepniecia
to czynniki rekombinowane, ktére wytwarza sie

w laboratoriach.

Rekombinowane czynniki krzepniecia nie zawierajg
ludzkich bialek i nie przenoszg czynnikéw zakaznych
od dawcoéw krwi, sg bezpieczniejsze od czynnikéw
osoczopochodnych i dlatego zaleca sie stosowanie

ich u najmtodszych dzieci. Lekarz z osrodka leczenia
hemofilii zaproponuje ci sposéb leczenia

twojego dziecka



Wszystkie czynniki krzepniecia, zaré6wno
osoczopochodne, jak i rekombinowane,
podaje sie dozylnie.

Pierwsze podania czynnika krzepniecia, ze wzgledéw
bezpieczenstwa, odbywaja sie zawsze w osrodku leczenia
hemofilii, w warunkach szpitalnych. Kolejne podania
mogga odbywacé sie w domu (tzw. leczenie domowe),

pod warunkiem, ze rodzic lub opiekun nauczy sie
wykonywania iniekcji dozylnych i zostanie doktadnie
przeszkolony, jak bezpiecznie poda¢ w domu lek.

W podaniu leku zawsze moze pomédc zaprzyjazniona
pielegniarka lub pielegniarka pracujgca w przychodni
lekarza rodzinnego.

Niektoére dzieci majg bardzo stabe zyty obwodowe

i podanie leku staje sie praktycznie niemozliwe.

W takim wypadku lekarz z oérodka leczenia hemofilii
zaproponuje zatozenie dziecku dostepu centralnego —
tzw. vascuportu, potocznie zwanego portem.

Port zaktadany jest w trakcie zabiegu chirurgicznego.
Pod skérg na klatce piersiowej umieszcza sie niewielki
zbiorniczek, potgczony z cewnikiem wprowadzonym
do zyty centralnej. Jesli rodzic nauczy sie wiasciwie
obstugiwa¢ port, moze samodzielnie podawaé dziecku
czynnik krzepniecia w domu.

Natychmiast po wstrzyknieciu czynnik krzepniecia
krazy we krwiiorganizm moze go uzy¢ do wytworzenia
prawidtowego skrzepu. Jesli utworzy sie prawidlowy
skrzep, wéwczas krwawienie sie zatrzyma,
awynaczyniona do tkanek i stawéw krew

zostanie wchionieta.

Jesli twoje dziecko nie bedzie wtasciwie leczone,
woéwczas w stawach i tkankach pojawi sie nadmierna
ilos¢ krwi, ktéra bedzie powodowac bél i dtugo
utrzymujace sie obrzeki.



Powtarzajace sie krwawienia do stawéw spowodujg
zapalenie btony maziowej i jej uszkodzenie.

Jesli dziecko otrzyma czynnik krzepniecia natychmiast
po rozpoczeciu krwawienia, wéwczas krwawienie
bardzo szybko sie zatrzyma, mniej krwi wynaczyni sie,
a dziecko szybciej wréci do zdrowia.

Woczesne i szybkie leczenie znacznie zmniejsza

ryzyko uszkodzenia stawoéw.

Jesli masz watpliwosci czy dziecko wymaga leczenia,
pamietaj, zawsze podaj czynnik krzepniecia.

Czynniki krzepniecia stosuje sie w ré6znych dawkach

iw réznych odstepach czasu, inaczej w hemofilii A i B.
Czas péttrwania czynnika VIII jest krétszy niz czynnika
IX. Konieczne moze by¢ powtérzenie infuzji leku, jesli

u dziecka krwawienie jest bardzo duze i nie zatrzyma
sie po jednej dawce leku. Jesli w ciagu 12-24 godzin

od podania leku nadal wystepuje b6l lub inne objawy
krwawienia, wowczas nalezy kontynuowac leczenie.
Bardzo czesto zaleca sie podanie dodatkowej dawki
czynnika, aby nie dopuéci¢ do ponownego krwawienia.

Po urazie musisz zacza¢ leczy¢ dziecko tak szybko,
jak tylko jest to mozliwe.

Szybsze podanie czynnika krzepniecia spowoduje
szybsze powstanie prawidlowego skrzepu i mniejsza
iloé¢ krwi bedzie musiata sie wchtong¢.

Ustal z lekarzem prowadzacym z OSrodka Leczenia
Hemofilii ,plan dziatania” na wypadek urazéw.

Mozesz na przyktad przestaé lekarzowi zdjecie.

Jesli uraz bedzie wiekszy lekarz na pewno bedzie
chcial osobiscie oceni¢ stan dziecka ireakcje na
leczenie. Czasami uraz bedzie wymagat dodatkowego
zaopatrzeniai wéwczas konieczne moze by¢ zgtoszenie
sie do szpitalnej izby przyjec.



Osrodki Leczenia Hemofilii sg centrami, ktére
zapewniajg leczenie wszystkim chorym ze skazami
krwotocznymi. Gléwnym zadaniem personelu
zatrudnionego w tych o$rodkach jest leczenie i edukacja
chorychiich rodzin. Kazdy OSrodek Leczenia Hemofilii
prowadzi nadzér nad leczeniem w domu, utrzymuje
staty kontakt z lekarzem rodzinnym chorego i zapewnia
leczenie specjalistyczne.

specjalista zajmujacy sie chorobami krwi

lekarz, ktéry leczy dziecko od okresu noworodkowego

az do uzyskania petnoletno$ci; lekarz hematolog

ipediatra moze by¢ tg sama osobg, jesli jest specjalistg
hematologii dzieciecej

specjalistka z do§wiadczeniem w opiece nad chorym

z hemofilig, pielegniarka bardzo czesto zajmuje sie rowniez
koordynacja leczenia pacjenta i wlasnie z nig rodzice
powinni sie czesto kontaktowaé

osoba, ktéra zna $rodowisko dziecka i wspiera rodzine

specjalista, ktéry zajmuje sie aktywno$cia fizyczng
dziecka, ¢wiczy z dzieckiem, a w razie potrzeby
zajmuje sie rehabilitacjg

lekarz specjalizujgcy sie w chorobach kosci i stawéw

specjalista zajmujgcy sie chorobami zebéw i dzigset;
stomatolog wspoéipracujacy z oérodkiem leczenia
hemofilii musi by¢ ekspertem w leczeniu chorych
dzieci ze skazami krwotocznymi)

Takze rodzice lub opiekunowie i chore dziecko sg
czlonkami zespotu, bo przeciez choroba najbardziej
dotyka rodzine i wszyscy muszg nauczy¢ sie sobie radzié
w nowej sytuacji. Personel oérodka potrzebuje waszego
czasu i zaangazowania, aby ustali¢ i realizowa¢é

plan leczenia.



Na poczatku leczenia konieczne bedg czeste wizyty

w oérodku. Lekarz bedzie ocenial, jak dziecko sie rozwija
iczy ma krwawienia, a takze podejmie decyzje, kiedy
najlepiej rozpocza¢ leczenie profilaktyczne.

U noworodkéw i niemowlat ryzyko krwawienia jest
niewielkie, ale dziecko szybko roénie i rozwija sie,
prébuje sie bawi¢, siada¢, wstawaé, chodzi¢.

Wraz z wiekiem zwieksza sie¢ aktywno$¢ dziecka
iwzrasta ryzyko krwawien.

Na pierwszej wizycie lekarz hematolog przekaze wam
informacje na temat choroby oraz sposobu i mozliwosci
leczenia waszego dziecka. Dziecko bedzie miato pobrane
badania, aby potwierdzi¢ rozpoznanie hemofilii.

Lekarz wyda dziecku karte chorego, w ktérej znajdg

sie dane dziecka i rozpoznanie choroby oraz karte
postepowania z zaleceniami na najblizszy rok (karta
postepowania wydawana jest co roku, sg w niej zawarte
wszystkie informacje i zalecenia dotyczgce biezacego
leczenia). Je$li dziecko bedzie wymagato leczenia
czynnikiem krzepniecia z powodu krwawienia, wéwczas
pielegniarka poda go dozylnie. Od pierwszej wizyty
personel oSrodka bedzie was uczyt wykonywania
iniekcji dozylnych.

Jeslilekarz uzna, Ze nadszed! czas na rozpoczecie
leczenia domowego, wéwczas otrzymacie czynnik
krzepniecia do podawania w domu — na wypadek
pojawienia sie krwawien. Iniekcje dozylne u matych
dzieci sg do$¢ trudne i najlepiej w miejscu zamieszkania
mieé zaprzyjazniong pielegniarke, ktéra poda lek,

jesli zajdzie taka potrzeba. Jesli dziecko ma duzo
krwawien, rodzice powinni nauczy¢ sie samodzielnego
wykonywania wstrzyknieé¢ dozylnych, aby uniezalezni¢
sie od personelu medycznego.

Bez wzgledu na to, czy dziecko miato juz leczone
krwawienia (tzw. leczenie na zgdanie), czy tez nie,



w domu zawsze musicie mie¢ czynnik krzepniecia.
Koniecznie nalezy mie¢ go ze sobg, zgtaszajac sie

z dzieckiem z powodu niewielkiego nawet urazu do
Szpitalnego Oddziatu Ratunkowego.

Jesli bedziecie wyjezdza¢ w dalszg podréz nalezy
uzgodni¢ to ze swoim lekarzem w o$rodku. Lekarz
pomoze wam znalez¢ OSrodek Leczenia Hemofilii
w najblizszej okolicy na wypadek, gdyby konieczne
bylo leczenie.

Czynniki krzepniecia powinny by¢ przewozone

i przechowywane we wtasciwej temperaturze, dlatego
przyjezdzajac do oSrodka po lek bedziecie potrzebowali
torby izotermicznej lub specjalnej lodéwki.

Na poczatku dziecko moze potrzebowac leczenia
sporadycznie i tylko wtedy, kiedy bedzie miato
krwawienie. Wraz z wiekiem dziecko staje sie bardziej
aktywne i czesto$¢ krwawien zwykle wzrasta.

Jesli krwawien bedzie wiecej wéwczas lekarz zaleci
rozpoczecie tzw. leczenia profilaktycznego, ktére polega
na regularnym podawaniu czynnika krzepniecia.

W przypadku ciezkiej hemofilii lekarz zaleci stosowanie
profilaktyczne czynnikéw krzepniecia. Regularne,
profilaktyczne podawanie czynnikéw krzepniecia kilka
razy w tygodniu zapobiega wiekszosci krwawien.

Obecnie uwaza sieg, ze najbardziej optymalny rodzaj
terapii w ciezkiej hemofilii to profilaktyka krwawien.
Regularnie prowadzona profilaktyka znacznie
zmniejsza ilo§¢ krwawien i umozliwia normalne
funkcjonowanie w spoteczenstwie.



Kazde dziecko jest inne i kazde potrzebuje
indywidualnego podejscia do profilaktyki.

Jesli u dziecka nie obserwuje si¢ krwawien czynnik
krzepniecia mozna podawacé 2 x w tygodniu, jesli
krwawienia sie pojawig konieczne jest czestsze
podawanie czynnika, 3 x w tygodniu lub nawet co
drugi dzien. Jesli twoje dziecko jest bardzo aktywne,
intensywnie éwiczy na zajeciach wychowania
fizycznego, uprawia bezpieczne sporty, lubi biega¢,
jezdzi¢ na rowerze, hulajnodze to znaczy, ze bedzie
potrzebowato wyzszych dawek czynnika krzepniecia,
aby nie doszto do krwawienia. Jesli za$ dziecko jest
mato ruchliwe, duzo czasu spedza przed telewizorem,
komputerem i nie lubi aktywnoSci fizycznej, to nie
potrzebuje wysokiego poziomu czynnika krzepniecia.
Wtasciwe dobranie programu profilaktyki do potrzeb
kazdego dziecka jest to tak zwana profilaktyka
spersonalizowana. Zanim lekarz z O$rodka Leczenia
Hemofilii podejmie decyzje, w jaki sposéb powinno
by¢ leczone twoje dziecko, musi doktadnie ocenié jego
potrzeby. Przygotuj sie, Ze w trakcie wizyty lekarz zada
ci wiele pytan dotyczacych trybu zycia i aktywnosci
twojego dziecka a takze zaproponuje ci wykonanie
farmakokinetyki czynnika krzepniecia.

Okoto 20 do 30% pacjentéw wytwarza inhibitor do
czynnika krzepniecia. Inhibitor jest biatkiem, ktére
wigze sie z czynnikiem krzepniecia i uniemozliwia
powstanie prawidlowego skrzepu. Leczenie czynnikiem
krzepniecia staje sie nieskuteczne, poniewaz nie hamuje
on krwawienia. Inhibitor najczesciej pojawia sie na
poczatku leczenia, po kilku lub kilkunastu podaniach
czynnika, najczesciej w wieku 2-5 lat.

Powiadom natychmiast lekarza, jesli zauwazysz, ze
czynnik krzepniecia stosowany w zalecanych dawkach
nie dziata. Konieczna bedzie pilna wizyta w Osrodku
Leczenia Hemofilii w celu sprawdzenia czy inhibitor jest



obecny. Jesli badania potwierdza, Zze u twojego dziecka
rzeczywiscie pojawit sie inhibitor to lekarz

z oSrodka ustali, jak postepowac dalej, jakie leki
stosowaé w przypadku krwawien, a przede wszystkim
jak pozby¢ sie inhibitora.



Inne sposoby leczenia

Tak, krwawienie moze boleé¢. Niewielki dyskomfort,
ktéry pojawia sie na poczatku krwawienia moze przejsé
w ostry, diugo utrzymujacy sie bdl, jesli nie zastosuje

sie leczenia czynnikiem krzepniecia. Podanie $rodkéw
przeciwbélowych, takich jak Paracetamol, moze by¢
pomocne w zmniejszeniu nasilenia bélu, dopdki czynnik
krzepniecia nie zacznie dziata¢.

Jest lekiem bezpiecznym dla dzieci chorych na hemofilie.
Podaje sie go zgodnie z zaleceniami zawartymi w ulotce
dotaczonej do leku.

Nalezy pamieta¢ o podaniu dziecku dawki wlasciwej

dla wieku i uzaleznionej od masy ciata.

Nie wolno przekraczaé maksymalnych dawek leku,
poniewaz grozi to powaznym zatruciem

Nigdy nie podawaj dziecku z hemofiliag lekoéw
zawierajacych aspiryne (kwas acetylosalicylowy)

Uszkadzajac ptytki krwi, ostabia tworzenie sie skrzepu
imoze by¢ przyczyng duzego krwawienia.

Wiele lekéw ma w swoim skiadzie aspiryne,

dlatego kupujac lek dla dziecka w aptece zawsze nalezy
zapytac o to farmaceute lub doktadnie przeczyta¢

na ulotce skiad leku.

Moze takze hamowa¢ powstanie skrzepu i nie powinien by¢
stosowany u dzieci z hemofilig.

Jesli masz watpliwosci, czy mozesz zastosowac dany lek przeciwbélowy, skontaktuj
sie z lekarzem lub pielegniarkg z oérodka leczenia hemofilii.

Pamietaj, jesli dziecko ma uraz gtowy lub ma objawy krwawienia do gtowy (bél gtowy,
nudno$ci, wymioty), nie podawaj mu zadnych lekéw przeciwbélowych, dopdki lekarz nie
zaleci ich stosowania. Leki przeciwbélowe mogq maskowac objawy krwawienia,

a lekarzowi moze by¢ bardzo trudno postawié¢ wtasciwq diagnoze i ocenic, jak powazne
jest krwawienie.



Jesli niezbedne jest podanie czynnika krzepniecia

to pamietaj, ze nie wolno tego odwlekac.

Czynnik nalezy podac¢ tak szybko, jak tylko jest to
mozliwe. Jedli z jakiego$ powodu podanie czynnika
opdznia sie to bolgce miejsce mozesz obtozyé¢ oktadami

z lodu, aby obkurczy¢ naczynia krwiono$ne, ktére ulegty
uszkodzeniu i zmniejszy¢é wyptyw krwi. Dzieki temu
ograniczysz ilo$¢ krwi w stawie lub innych tkankach
inie pozwolisz, aby mate krwawienie zmienito sie

w duzy wylew.

Aby unikngé odmrozenia skéry nalezy wlozy¢ czystg
$ciereczke lub pieluszke pomiedzy skére a 16d.

Oktady z lodu mozna przygotowaé w domu
samodzielnie. Wystarczy wzigé¢ duzy, mokry

recznik, wlozy¢ go do plastikowej torby i zamrozi¢.
Gotowe oklady wielokrotnego uzytku mozna tez kupié¢
w aptece lub w sklepie.

Chociaz zimne oktady spowalniajg krwawienie

to dtuzsze ich utrzymanie moze by¢ bardzo ktopotliwe,
poniewaz dziecko odczuwa duzy dyskomfort.
Pamietaj, ze oktady z lodu stanowig jedynie pierwsza
pomoc przy krwawieniu, zanim zostanie podany
czynnik krzepniecia.

Krwawienia do stawdéw wymagaja: odpoczynku,
chtodnych oktadéw, ucisku i uniesienia koficzyny.

W przypadku krwawienia do stawéw kolanowych lub
skokowych mogg by¢ potrzebne kule, ktére umozliwig
dziecku chodzenie. Je$li dziecko ma krwawienie

do stawu tokciowego, nadgarstka lub do mieéni
przedramienia to przydatny bywa temblak.

W zaleznoSci od rodzaju i miejsca krwawienia konieczne
jest ograniczenie aktywnoSci dziecka przez co najmniej
kilka dni, aby krew mogta sie wchiongé.



Dla rodzicéw cierpienie dziecka zawsze jest ogromnym
przezyciem. Nielatwo jest patrze¢, jak dziecko cierpi

z powodu bélu spowodowanego krwawieniem, jak
placze, kiedy konieczne jest dozylne podanie czynnika.
Dzieci bojg sie¢ igiet, bo sprawiajg one dodatkowy bél.

Pamietaj, ze dla dziecka najwazniejsza jest twoja
obecno$¢ i twdj spokdj. Jesli dziecko ptacze, przytul je
istaraj sie je uspokoié.

Zachowaj spokdj. Jesli ty bedziesz spokojny,

jest duza szansa, ze dziecko takze bedzie spokojne.
Jesli dziecko musi by¢ trzymane podczas podawania
leku, pozwdl, aby reke do wktucia iglty przytrzymata
osoba z personelu medycznego, a ty w tym czasie
lagodnie przemawiaj do dziecka i ttumacz,

ze po podaniu leku poczuje sie znacznie lepie;j.
Przypominaj dziecku, ze bél zwigzany z naktuciem
zyty iglg trwa tylko chwile,a podany czynnik zaraz
zatrzyma krwawienie. Jesli dziecko bardzo Zle znosi
wktucie dozylne, mozna mu poméc, stosujgc miejscowo
kremy znieczulajgce (np. EMLA), ktére ztagodza bél.
Niestety, aby masci znieczulajgce zadziataly powinny
by¢ nalozone na skére 1-2 godziny wczeéniej, co

nie zawsze jest mozliwe. Nie wolno opéZnia¢ leczenia,
jesli jest ostre krwawienie i czynnik trzeba podaé
jak najszybciej. Ponadto po zastosowaniu kremu
EMLA zyly robia sie twarde, co moze utrudnic¢
wklucie. Nalezy pamietaé, aby nie uzaleznié¢ dziecka
od diugotrwatego stosowania srodkéw znieczulajacych.
Pozwoél dziecku ptakaéikrzyczeé, kiedy pielegniarka
wktuwa igte. Unikaj zawstydzania dziecka, jesli jest
zdenerwowane. Ttumacz mu, Ze pielegniarka
wykonuje swojg prace.

Jesli pielegniarka ma problem z wkiuciem sie do zyly
ipo 2-3 prébach nie udaje jej sie podac¢ czynnika,
popro$ lekarza lub inng pielegniarke o podanie leku.
Pamietaj, ze masz racje, bgdZ asertywny i obstawaj
przy swoim.



W trakcie leczenia daj dziecku co$, co odwréci jego
uwage od wykonywanej iniekcji. Pozwél zabraé¢ mu
ze sobg ulubiong zabawke, zapiewaj ulubiong
piosenke albo przeczytaj ciekawe opowiadanie.
Pochwal dziecko, daj mu nagrode po zakoniczeniu
podawania leku.

Kiedy dziecko bedzie troche starsze, angazuj je

w proces podawania leku. Pozwél mu rozpakowac
zestaw, rozpusci¢ czynnik, razem szukajcie
odpowiedniej zyty.

Niestety ani witaminy, ani specjalne produkty
zywno$ciowe nie ztagodza przebiegu hemofilii ani jej nie
wylecza. Hemofilia jest chorobg wrodzong, zmutowany
gen obecny jest w tkankach chorego przez cate zycie.
Niektérzy uwazaja, ze stosowanie witaminy K moze
zmniejszy¢ sklonno$¢ do krwawien. Rzeczywiscie,

u 0s6b z niedoborem witaminy K krwawienia
wystepujg czeéciej i mozna je zatrzymac przez
podawanie witaminy K. Niestety, niedobér witaminy K
nie jest przyczyng hemofilii, a podawanie witaminy K
nie spowoduje ustgpienia krwawien

Inne problemy

Czynniki krzepniecia wytwarzane z ludzkiego osocza
sa bezpieczne. W przeszto$ci zdarzaly sie zakazenia
wirusami zapalenia watroby typu Bi C oraz HIV, ale
w trakcie ich wytwarzania nie stosowano takich
standardéw jakie obowigzujg obecnie.

Aby zminimalizowaé ryzyko przeniesienia zakazenia
z dawcy krwi na pacjenta, wprowadzony zostat szereg
bardzo restrykcyjnych procedur i zalecen, ktére
obowigzujg na catym $wiecie.



Sa to miedzy innymi:
Badania skriningowe wszystkich dawcéw krwi
na obecno$¢ wirusa zapalenia watroby typu BiC,
HIV oraz kity.
Nowoczesne metody oczyszczania osocza i inaktywacji
wiruséw trakcie cyklu produkcyjnego
Szybki rozwéj produkcji rekombinowanych
koncentratéw czynnikéw krzepniecia, ktére
zawierajg niewielkie ilosci ludzkich biatek lub sg
zupelnie ich pozbawione.

Aby jeszcze bardziej zwiekszy¢ bezpieczenstwo
stosowanych czynnikéw krzepniecia zaleca sie, aby
dzieci chore na hemofilie byly szczepione przeciwko
zo6ttaczce zakaznej typu A i B. Niestety nie sg dostepne
szczepionki przeciwko HIV i wzw typu C.

Kazde polskie dziecko ma prawo do bezptatnej opieki
zdrowotnej. Zgodnie z obowigzujgcym prawem,
jedynymi warunkami formalnymi dostepu dziecka

do $wiadczen refundowanych w przypadku braku
ubezpieczenia s3: posiadanie obywatelstwa polskiego,
miejsce zamieszkania na terytorium Rzeczypospolitej
Polskiej oraz wiek do 18 roku zycia.

Czynniki krzepniecia w Polsce finansowane sg na dwa
sposoby. Jedna cze$¢ kupowana jest przez Narodowe
Centrum Krwi i wéwczas pacjencileczeni sg

w ramach Narodowego Programu Leczenia Hemofilii

i Pokrewnych Skaz Krwotocznych, a druga czes¢,
potrzebna do programéw lekowych dla dzieci kupowana
jest przez Osérodki Leczenia Hemofilii, a nastepnie
refundowana przez Narodowy Fundusz Zdrowia.

Pacjenci chorzy na hemofilie czynniki krzepniecia
otrzymujq bezptatnie.

Oczywicie, ze moze. Twoje dziecko potrzebuje
ruchu i powinno wykonywac wiele réznych ¢wiczen.
Aktywnoé¢ fizyczna rozwija mieénie, zapobiega



otytoéciichroni stawy przed krwawieniami. Regularne
¢wiczenia rozciggajace mieénie zmniejszajg ryzyko
wystapienia samoistnych krwawien do stawéw.

Dzieciom z hemofilig zaleca sie miedzy innymi:
plywanie, jazde na rowerze (oczywiscie w kasku),
spacery, bieganie, tenis stolowy, gre w golfa, taniec,
wedkarstwo, zeglowanie, gre w kregle.

Wiekszo$¢ ekspertéw uwaza, ze chorzy na hemofilie
powinni unika¢ sportéw kontaktowych ze wzgledu na
duze ryzyko urazéw glowy i brzucha. Nie zaleca sie im
gry w pitke nozna, hokeja, boksu i zapaséw.

Ty i twoje dziecko musicie poprébowac ré6znych sportéow
iznalez¢ taki rodzaj aktywno$ci fizycznej, ktéra bedzie
wam najbardziej odpowiada¢. Je$li bedziesz mie¢
jakiekolwiek watpliwosci, zapytaj o opinie lekarza

z o$rodka leczenia hemofilii.

Twoje dziecko na pewno bedzie chciato sprébowac
sportéw uprawianych przez zdrowych réwiesnikow.
Jesli jednak zauwazysz, ze u dziecka pojawiajg sie
krwawienia musisz dziataé¢ szybko i zmieni¢ mu
rodzaj aktywnosci fizycznej na taka, ktéra nie bedzie
powodowata krwawien

Absolutnie nie. Twoje dziecko bedzie chodzito

do normalnej szkoty ze zdrowymi dzie¢mi.

Zdarza sie czasem, ze dzieci z hemofilig majg trudnosci
znauka z powodu przebytego we wczesnym
dziecifistwie krwawienia do centralnego uktadu
nerwowego, woéwczas lepszym wyborem moze sie
okaza¢ szkota specjalna.

Przed zapisaniem dziecka do szkoly powinienes$/
powinna$ spotkac sie z dyrektorem szkoty
iporozmawiaé¢ z nim na temat choroby swojego dziecka,
aby wyjasnié na czym ona polega. Wielu nauczycieli nic
nie wie na temat hemofilii i moze obawia¢ sie chorego
dziecka w swojej klasie. Mozesz réwniez poprosi¢



lekarza z Osrodka Leczenia Hemofilii o zorganizowanie
spotkania koordynatora oSrodka z nauczycielami,
ktérzy beda uczyé twoje dziecko, aby w sposéb
przystepny opowiedzial im o hemofilii, a zwtaszcza

o szczegdlnych potrzebach twojego dziecka.

Twoje dziecko moze bra¢ udziat we wszystkich
zajeciach szkolnych, takze w zajeciach wychowania
fizycznego. Konieczne jest jednak dostosowanie
rodzaju éwiczen do mozliwosci dziecka. Jesli pojawig
sie krwawienia, nauczyciel powinien ustali¢ z lekarzem
lub fizjoterapeutg zmodyfikowany program ¢éwiczen,
bezpieczny dla dziecka.

Jesli twoje dziecko zostanie objete programem
profilaktyki i bedzie mie¢ regularnie podawane czynniki
krzepniecia, to ryzyko pojawienia sie samoistnych
krwawien w szkole jest naprawde niewielkie.

Pamietaj, ze szkota musi by¢ z tobg w statym kontakcie
na wypadek niespodziewanego urazu lub krwawienia.
Udostepnij szkole dane kontaktowe lekarza z oérodka
leczenia hemofilii. Popro$ lekarza z oSrodka

o przekazanie publikacji, ktére mozesz zanie$¢ do szkoty.

Kazdy, kto sprawuje opieke nad twoim dzieckiem
powinien wiedzie¢, Ze jest chore — moze to by¢ niania,
przedszkolanka, opiekunka, nauczyciel w szkole, trener,
krewni, a nawet rodzice kolegéw, jesli dziecko pozostaje
pod ich nadzorem. Kazdy z nich powinien wiedzie¢ co

to jest hemofilia i w jaki sposéb nalezy udzieli¢ dziecku
pierwszej pomocy. Musisz sie upewnié, ze wszystkie
osoby opiekujace sie twoim dzieckiem majg twéj numer
telefonu i w kazdej chwili mogg sie z tobg skontaktowac.

Jesliidziesz z dzieckiem do lekarza lub do stomatologa,
zawsze musisz ich poinformowaé, ze dziecko

ma hemofilie. Zaleca sig, aby chore dzieci nosity
wygrawerowang bransoletke lub naszyjnik z informacjg
o chorobie. Jesli dziecko ulegnie wypadkowi i znajdzie



sie w Szpitalnym Oddziale Ratunkowym, informacja ta
moze by¢ bardzo pomocna dla personelu medycznego.

Jesli zaczniesz otwarcie méwié, ze twoje dziecko jest
chore na hemofilie, mozesz spodziewac¢ sie bardzo
réznych reakcji ludzi. Jedni bedg ci wspétczué, inni beda
sie ba¢, ze dziecko wykrwawi sie z powodu niewielkiej
rankiiumrze, jeszcze inni za$ pomys$la, ze hemofilia

jest chorobag, ktérg mozna sie zarazi¢. Ty i twoje dziecko
musisz poméc ludziom zrozumieé, czym jest hemofilia.

Pamietaj, ze takze twoje dziecko musi wiedzie¢, Ze jest
chore na hemofilie i musi umieé poradzié sobie w razie
krwawienia. Nie moze wstydzié sie choroby. Musi umie¢
poprosi¢ innych o pomoc.

W kazdym kraju chorzy na hemofilie zaktadajg
stowarzyszenia, ktére nie tylko walczg o ich prawa,
ale réwniez integrujg calg spotecznos¢ chorych,
utatwiajgc im zycie.






W tej czeéci przewodnika znajdziesz opis najczestszych
objawéw towarzyszacych krwawieniom.

Juz wkrétce ty i twoje dziecko zostaniecie ekspertami
w szybkim rozpoznawaniu i leczeniu krwawien,

ale zanim to nastgpi, nie wahaj sie prosi¢ o pomoc
swojego lekarza z oérodka leczenia hemofilii.

Jesli masz jakiekolwiek watpliwo$ci, skontaktuj sie
pilnie ze swoim lekarzem, pamietaj, ze numer telefonu
znajdziesz zawsze w karcie postepowania.

Powazne krwawienia i urazy,
ktore wymagaja pilnej

pomocy medycznej

Ze wzgledu na mozliwo$¢é krwawienia do mézgu kazdy
uraz glowy u chorego z hemofilig nalezy traktowa¢
bardzo powaznie, moze to by¢ na przyktad upadek

z wysokoéci, uderzenie glowag w twarda, ptaska
powierzchnie lub w jaki$ przedmiot.

Jesli twoje dziecko ma uraz glowy, powinno natychmiast
otrzymac czynnik krzepniecia. Koniecznie zadzwon

do lekarza z oSrodka leczenia hemofilii, nawet wtedy,
jesli dziecko nie ma zadnych sincéw ani krwiakéw
iustal znim, jak nalezy dalej postepowaé. Lekarz zapyta
cie o objawy, ktére wystepuja u dziecka i oceni, czy
postapite$ wiasciwie; zapewne zaleci tez zgtoszenie sie
do szpitala. Pamietaj, aby dobrze przygotowac sie

do rozmowy.

Objawy krwawienia do mézgu mogg przypominaé grype.
Pojawia sie bél gtowy, nudnoscii wymioty. Mogg one
wystapi¢ nawet 12 do 24 godzin po urazie. Takie objawy
wymagaja bezwzglednie podania czynnika krzepniecia



ibadania przez lekarza doswiadczonego
w leczeniu hemofilii.

Jesli twoje dziecko ma uraz glowy, musisz bacznie je
obserwowa¢ i natychmiast skontaktowa¢ sie z lekarzem
osrodka leczenia hemofilii, jesli pojawi sie jeden
z objawéw opisanych ponizej:

bél glowy

dezorientacja

zawroty glowy

drazliwo$¢ (ptaczliwo$é, niepokdj,

podniecenie, marudzenie)

nudnosci i/lub wymioty

niezwykta sennoéé

letarg (trudno$¢ z obudzeniem sig, apatia, bezwtad)

rozszerzone lub nieréwne Zrenice

drgawki

dziecko jest nieprzytomne.

Objawy te latwiej jest rozpoznac u dzieci
starszych niz u mtodszych.

Starsze dziecko powie ci, Ze uderzylo sie w gtowe
inie czuje sie dobrze.

Mate dziecko wymaga bardzo uwaznej obserwacji.
Nie bedzie w stanie ci wyjaséni¢, co sie wydarzyto,
nie powie, Ze co$ je boli, ale bedzie ptakac.

Ty znasz swoje dziecko lepiej niz ktokolwiek inny.
Jesli masz jakiekolwiek watpliwo$ci, zawsze skontaktuj
sie z lekarzem oérodka leczenia hemofilii.

Krwawienie do mézgu moze wystapi¢ nawet wtedy,

jesli na glowie nie ma zadnych widocznych sificéw,

dlatego tak wazne jest, zeby dziecko po urazie zostato
dokladnie przebadane przez lekarza. Lekarz moze zleci¢
wykonanie badan specjalistycznych, takich jak tomografia
komputerowa czy rezonans magnetyczny, aby wykluczy¢
krwawienie; moze takze podjaé¢ decyzje o przyjeciu
dziecka do szpitala, intensywnym leczeniu czynnikami
krzepniecia lub kilkudniowej obserwacji w warunkach
szpitalnych. Jeéli wykonane badania obrazowe potwierdzg
krwawienie do mézgu, wéwczas dziecko bedzie



wymagato bardzo intensywnego i dtugotrwatego leczenia
czynnikami krzepniecia w szpitalu.

Jesli dziecko uszkodzi sobie oko albo jesli zauwazysz, ze
jest spuchniete lub przebarwione, jak najszybciej zglo$ sie
do lekarza oSrodka leczenia hemofilii. Prawdopodobnie
dziecko bedzie wymagato leczenia czynnikiem
krzepniecia i konsultacji okulistycznej. Nieleczone
krwawienia do gatki ocznej moga prowadzié¢ do $lepoty.

Krwawienia do gardtai szyi wystepuja rzadko, ale sg
bardzo niebezpieczne, poniewaz mogg powodowa¢c
zaburzenia oddychania i przetykania. Jesli widzisz,

ze dziecko ma spuchnietg i bolgca szyje, nadwrazliwe

i obrzekniete gardlo, musisz dziata¢ bardzo szybko,

bo stan dziecka moze sie nagle pogorszy¢. Jeéli dziecko
krwawi z jamy ustnej lub z gardta, to najczeéciej potyka
krew, ktéra drazni zotgdek i jest przyczyng wymiotoéw.
Jesli dziecko nie krwawi z nosa ani z jamy ustnej,

a wymiotuje $wiezg i zhemolizowang krwiga,
wygladajaca jak fusy od kawy, nalezy zawsze
podejrzewaé krwawienie z gardia.

Jesli podejrzewasz krwawienie z gardta lub
krwawienie do szyi, jak najszybciej podaj dziecku
czynnik krzepniecia, pilnie skontaktuj sie z lekarzem
izglo$ sie z dzieckiem do szpitala.

Objawy krwawienia z przewodu pokarmowego sg
bardzo charakterystyczne. Dziecko skarzy sie na bél
brzucha, ma nudnosci, kaszle i wymiotuje §wiezg lub
zhemolizowang krwig. Swieza i zhemolizowana krew
jest widoczna réwniez w stolcu, ktéry moze przybrac
czarng barwe (smolisty stolec). Dziecko moze by¢
blade i bardzo ostabione. Jesli zauwazysz jakiekolwiek
objawy krwawienia z przewodu pokarmowego albo
podejrzewasz, ze dziecko potkneto jaki$ przedmiot,
natychmiast podaj mu czynnik krzepniecia, skontaktuj
sie z lekarzem i zglo$ sie z dzieckiem do szpitala.



Krwawienie z drég moczowych i pecherza objawia sie
czerwonym lub rézowym zabarwieniem moczu, bélem
plecéw oraz czestym i bolesnym oddawaniem moczu.
Krwawienie z nerek jest najcze$ciej samoistne
iwystepuje u dzieci z ciezkg postacig hemofilii.

Dzieci z umiarkowang i tagodng hemofilig krwawig

z nerek po duzym urazie, takim jak np. upadek na plecy
czy uderzenie w dolng cze$¢ plecow.

Krwawienia z drég moczowych sg do$¢ tagodne,
jesli nie sg spowodowane urazem i nie towarzyszy
im bél, ale zawsze wymagajg specjalnego leczenia.
Jesli zauwazysz, ze twoje dziecko krwawi z drég
moczowych, koniecznie skontaktuj sie z lekarzem
izglo$ sie do oérodka leczenia hemofilii.

Pamietaj, jesli twoje dziecko krwawi z drég moczowych,
nie wolno mu podawa¢ kwasu e-aminokapronowego,
poniewaz lek ten moze spowodowac powazne
uszkodzenie nerek.

Zlamanie koéci u dziecka z hemofilig moze spowodowa¢c
uszkodzenie otaczajgcych jg tkanek i masywne
krwawienie. Je$li ztamanie jest otwarte, krew
wynaczyni sie na zewnatrz, ale przy zamknietym
ztamaniu ogromna iloé¢ krwi bedzie gromadzi¢ sie

w niewielkiej przestrzeni, co moze stac sie przyczyna
ucisku na nerwy i naczynia krwionoéne.

Jesli dziecko ztamie sobie konczyne, konieczne jest jak
najszybsze podanie czynnika krzepniecia, aby zahamowa¢
krwawienie oraz zgloszenie sie do szpitala, zeby lekarz
ustabilizowat ko$¢ i zatozyt opatrunek gipsowy.

Jesli dziecko ztamie sobie koficzyne, konieczne bedzie
podawanie czynnikéw krzepniecia, dopoki kos¢ sie nie zagoi.

Zapytaj lekarza z o$rodka leczenia hemofilii, jak dtugo
iw jakich dawkach musisz podawa¢ dziecku
czynnik krzepniecia.



Inne krwawienia i urazy

Inne krwawienia i urazy zazwyczaj nie wymagaja
leczenia szpitalnego. Majac w domu czynnik
krzepniecia przeznaczony dla twojego dziecka,

z fatwoscig sobie poradzisz.

Jesli bedziesz miat jakiekolwiek watpliwosci, nie
bedziesz wiedzial, jaka dawke czynnika i jak czesto
nalezy poda¢, koniecznie skontaktuj sie z lekarzem,
ktéry podejmie decyzje, jak nalezy leczy¢ dziecko
w warunkach domowych.

Kazde dziecko jest bardzo aktywne. Mate dziecko jest
ciekawe Swiata, uczy sie siadaé, raczkowaé, potem
wstaje, zaczyna chodzi¢ i biegaé. Ruchliwos$¢ dziecka
sprzyja powstawaniu sincéw. Wielu rodzicéw prébuje
uchroni¢ nawet zdrowe dziecko przed urazami,
zaktadajgc mu kask, nakolanniki i natokietniki.

Nie jest to jednak najlepsza metoda, poniewaz dziecko
zbyt mocno chronione nie bedzie potrafito prawidtowo
funkcjonowa¢. Lepszym rozwigzaniem jest wszycie

w spodenki i bluzy miekkich wktadéw z ggbki

i pozwolenie dziecku na poznawanie

prawdziwego $wiata.

Krwawienia podskérne, bardzo czeste u dzieci, zwykle
nie sg zbyt powazne. Powierzchowne since z reguty nie
wymagaja zadnego leczenia. Je$li za$ dziecko odczuwa
silny bdl, a pod sincem wyczuwasz twardy guz, wéwczas
konieczne moze by¢ podanie czynnika krzepniecia.

W razie watpliwosci powiniene$ skontaktowac sie

z lekarzem.

Obcy ludzie mogg w bardzo rézny sposéb zareagowacé
na posiniaczone dziecko. Mogg cie réwniez podejrzewac
o przemoc wobec dziecka, a nawet zgltosic¢

to odpowiednim stuzbom.



Wyttumacz dorostym osobom, ktére opiekuja sie
twoim dzieckiem, Ze chorzy na hemofilie majg wieksza
sktonno$¢ do siniaczenia sie niz zdrowi. Mozesz

tez poprosi¢ personel medyczny z osrodka leczenia
hemofilii o rozmowe z zaniepokojonymi opiekunami
twojego dziecka.

Pierwsze objawy krwawienia do stawu moga by¢
zupelnie niewidoczne dla rodzica. Mate dziecko nie
powie rodzicom, ze czuje w stawie delikatne mrowienie
idretwienie. Jeéli krwawienie nasila sie, wtedy dziecko
staje sie niespokojne, ptacze i chroni chory staw.

Moze unika¢ uzywania konczyny z chorym stawem,
jeé¢inng reka niz zwykle albo nieprawidlowo ustawia¢
stope przy chodzeniu, zeby zmniejszy¢ bél. Niewielkie
krwawienie do tkanek okotostawowych i do stawu
moze nie dawac zadnych widocznych objawéw.

Jesli we wczesnym etapie leczenia dziecko nie otrzyma
czynnika krzepniecia, wéwczas krew wypeini jame
stawowg, pojawi sie silny bdl, a staw bedzie obrzekniety
iocieplony.

Czesto pierwsze krwawienia do stawéw sg
rozpoznawane przez rodzicéw bardzo pézno, kiedy
widoczny jest juz duzy obrzek i asymetria stawéw,

a dziecko nie moze zgig¢ ani wyprostowac¢ konczyny
albo ustawia jg w takiej pozycji, aby unikng¢ bélu.

Nieleczone krwawienie do stawu powoduje bardzo silny
béliobrzek. Nadmiar krwi zgromadzonej wchtania sie
bardzo powoli, powodujac stan zapalny btony maziowej.
Kazde kolejne krwawienie do tego samego stawu
uszkadza jego strukture i prowadzi do powstania zmian
o charakterze artropatii hemofilowej.

Im szybciej rozpoznasz krwawienie do stawu i podasz



dziecku czynnik, tym krétsze bedzie leczenie i mniej
bedzie nastepstw krwawienia.

Jesli podejrzewasz, ze twoje dziecko krwawi do stawu,
nie czekaj. Podaj dziecku czynnik tak szybko, jak tylko
jest to mozliwe.

Zapisuj w dzienniczku papierowym lub elektronicznym
wszystkie krwawienia dostawowe. Jesli krwawienie
powtoérzy sie, skontaktuj sie z lekarzem, ktéry ustali dla
dziecka nowy plan leczenia.

Jesli twoje dziecko jest objete programem profilaktyki
krwawien, a mimo to krwawienia dostawowe pojawiajg
sie, najprawdopodobniej trzeba zmieni¢ dawkowanie
czynnika krzepniecia i sprawdzi¢, czy nie pojawit sie
inhibitor. Skontaktuj sie pilnie z lekarzem i zglo$ sie

z dzieckiem do oérodka leczenia hemofilii

jak najszybciej.

Krwawienia z jamy ustnej to najczesciej wystepujace
krwawienia u mtodszych dzieci z hemofilig. Niewielkie
krwawienie podczas wyrzynania sie zebéw mlecznych,
ze wzgledu na duzg iloé¢ Sliny i mata ilo§¢ krwi moze
wyglada¢ na wigksze, niz jest w rzeczywistosci.
Zazwyczaj krwawienia podczas zgbkowania nie sg
grozne, ale jezeli utrzymuja sie zbyt dtugo, nalezy
rozwazy¢ podanie czynnika krzepniecia.

Bardziej niebezpieczne sg urazy jamy ustne;j.
Rozciecie lub ugryzienie wargi, policzka, jezyka
czy tez naderwanie wedzidetka w jamie ustnej
moze spowodowaé¢ masywny krwotok wymagajacy
zaopatrzenia chirurgicznego i pilnego podania
czynnika krzepniecia.

Jesli dziecko krwawi z jamy ustnej, postaraj sie, aby
nie potykato krwi, bo moze pézniej wymiotowag,
plucz buzie czystg wodg, postaraj sie znalez¢ miejsce
krwawienia i - je$li potrzeba — zastosuj miejscowo
gazik nasgczony kwasem e-kapronowym. Krwawienie
z jamy ustnej spowodowane wyzynaniem sie zeba



mlecznego zwykle dos¢ szybko ustepuje samoistnie
inie wymaga zadnego leczenia. Pamietaj jednak, aby
podczas zgbkowania czesto sprawdzac stan jamy ustnej
dziecka. Jesli zauwazysz, ze niewielki skrzep znacznie
sie powieksza, skontaktuj sie pilnie z lekarzem i ustal,
czy konieczne jest podanie czynnika krzepniecia.

Niewielkie krwawienia z jamy ustnej utrzymujace sie
przez wiele dni mogg stac sie powaznym problemem,
poniewaz powodujg znaczna utrate krwii prowadza
do ciezkiej anemii. Je$li krwawienie utrzymuje sie
dtuzej niz kilka godzin, skontaktuj sie z lekarzem,
aby ustali¢, czy dziecko nie potrzebuje leczenia
czynnikiem krzepniecia.

Jesli dziecko krwawi z jamy ustnej, musisz pamietac

o wprowadzeniu specjalnej diety. Positki powinny by¢
plynne, miksowane i chtodne. Mozesz podawac serki,
jogurtyirédzne przeciery.

Nalezy unikaé smoczkéw, gryzakéw, plastikowych
nakltadek na piersi, mrozonych zelowych lub
plastikowych zabawek utatwiajgcych zgbkowanie,
poniewaz moga spowodowaé oderwanie sie skrzepu
i ponowne krwawienie.

Jesli w jamie ustnej utworzy sie skrzepik,

wowczas mozesz podac dziecku doustnie kwas
e-aminokapronowy, aby nie rozpuscit sie zbyt
szybko. Skontaktuj sie z lekarzem z oSrodka leczenia
hemofilii, aby ustali¢ wiasciwg dawke kwasu
e-aminokapronowego.

Nigdy nie podawaj kwasu e-aminokapronowego,
jesli zauwazysz krew w moczu swojego dziecka.

Krwawienia domie$niowe sg dos¢ czeste u dzieci
z ciezkg hemofilig i zawsze wymagajg leczenia
czynnikiem krzepniecia.



Jesli twoje dziecko ptaczeijest marudne bez widocznej
przyczyny, niechetnie porusza rekg lub noga, moze
mie¢ krwawienie do mieéni gtebokich. Obejrzyj bardzo
doktadnie konczyne dziecka. Nie poruszaj nig na

site, jesli dziecko sie broni. Poméc ci moze doktadne
poréwnanie obu konczyn. Mozesz zauwazy¢ réznice

w obwodzie koficzyny, obrzek, podwyzszong
temperature i ograniczenie ruchomosci.

Jesdlinie jeste$ pewien, czy dziecko krwawi do miesni,
skonsultuyj sie z lekarzem.

Starsze dziecko jest w stanie samo rozpoznaé
krwawienie do mieéni gtebokich i jesli odczuwa
dyskomfort, na pewno ci o tym powie. Czasami dzieci
skarzg sie na silny bédl, ktéry przypomina skurcz
mieénia. Trudno jest wtedy stwierdzié, czy dziecko
miesien naciggnelo, czy tez ma krwawienie. Jesli masz
watpliwosci, zawsze podaj czynnik krzepniecia.

Nawet niewielkie krwawienie do mieéni, ktére znajduja
sie w matej przestrzeni zamknietej przez powiez, moze
doprowadzi¢ do powaznych powiktan. Wynaczyniona
krew, uciskajgc na naczynia i nerwy, moze by¢
przyczyna niedokrwienia koficzyny i porazenia nerwéw.

Bardzo niebezpieczne jest krwawienia do mieénia
biodrowo-ledzwiowego. Jest to miesien, ktéry odpowiada
za zginanie stawu biodrowego. Jesli podejrzewasz,

ze dziecko krwawi do mie$nia biodrowo-ledzwiowego,
koniecznie jak najszybciej podaj mu czynnik i unieruchom
je widzku przez co najmniej kilka dni.

Krwawienie do duzych mieéni, takich jak mieénie uda
moze by¢ rowniez bardzo niebezpieczne, poniewaz duza
iloé¢ krwi moze wyptynaé z uszkodzonego naczynia,
zanim pojawi sie bél i obrzek.

Nieleczone krwawienia domieéniowe moga by¢
przyczyng przewleklej anemii. Jesli zauwazysz
pierwsze objawy krwawienia do mie$ni, koniecznie jak
najszybciej podaj dziecku czynnik.



Dopéki nie nabierzesz do§wiadczenia w rozpoznawaniu
ileczeniu krwawien, zawsze konsultuj sie z lekarzem.

Krwawienia do mieéni giebokich bardzo czesto
wymagaja diugotrwatego podawania czynnikéw
krzepniecia, unieruchomienia za pomocg temblaka
lub szyny i odpoczynku.

Krwawienia z nosa, choé wystepujg doé¢ czesto, rzadko
sg powazne. Pamietaj o tym, aby w trakcie krwawienia
dziecko nie tykato krwi. Nachyl gtowe dziecka do przodu
imocno przyciskaj skrzydetka do przegrody nosa
przez co najmniej 15 minut. Jeéli krwawienie ustapi,
podaj dziecku doustnie kwas e-aminokapronowy, aby
ustabilizowaé skrzep. Je$li krwawienie nie ustepuje,
powtérz dwukrotnie opisane postepowanie. Jesli
dziecko nadal krwawi albo krwawienie pojawi sie
ponownie tego samego dnia, konieczne moze by¢
podanie czynnika krzepniecia. Je$li krwawienie
przedtuza sie, skontaktuj sie z lekarzem.

Gorgace, suche powietrze, wietrzna pogoda, klimatyzacja
icentralne ogrzewanie wysuszajg btone §luzowg i moga
zwiekszaé czestos¢ krwawien z nosa u wrazliwych
dzieci. Przydatne mogg si¢ okazaé nawilzacze powietrza
wiaczane na noc w pokoju dziecka. Poméc tez moze
niewielka ilo§¢ masci wazelinowej zaktadana dziecku na
nozdrza lub sél fizjologiczna w postaci aerozolu do nosa.

Wskazowki dla niemowlat
i malych dzieci z hemofilia

Twoje dziecko powinno by¢ szczepione zgodnie

z kalendarzem szczepienl rekomendowanymi
szczepionkami. Wszystkie szczepionki powinny by¢
podawane podskoérnie cienkimi igtami, aby unikngé
krwawien i siniakéw. Jesli masz jakiekolwiek watpliwosci
skontaktuj sie z lekarzem z oérodka leczenia hemofilii.



Zywienie

Nadwaga jest szkodliwa dla stawéw. Poméz dziecku
utrzymac szczuptg sylwetke. Stosuj odpowiednig
dla wieku zbilansowang diete, ogranicz spozycie
weglowodanéw i ,$mieciowego jedzenia”.

Opieka stomatologiczna

Dziecko z hemofilig musi szczegblnie dba¢ o higiene
jamy ustnej, aby zapobiec krwawieniom z dzigset
iunikng¢ konieczno$ci intensywnego leczenia
stomatologicznego. Naucz swoje dziecko regularnie
czyéci¢ zeby miekka szczoteczka i nicig dentystyczng.
Na poczatku stosowania ni¢ dentystyczna moze
powodowaé niewielkie krwawienia, z czasem jednak
dziecko nauczy sie wlasciwego jej uzytkowania,

a dzigsta wzmocnig sie.

Kiedy dziecko skonczy 3 lata, zacznij z nim chodzi¢

na regularne przeglady stomatologiczne. Poinformuj
stomatologa, Ze dziecko jest chore na hemofilie.
Upewnij sig, ze stomatolog ma odpowiednig wiedze na
temat hemofilii. Utatw mu kontakt z lekarzem z oSrodka
leczenia hemofilii, je$li bedzie potrzebowatl pomocy
specjalisty. Przed kazdym planowanym zabiegiem
stomatologicznym skontaktuj sie z lekarzem z oérodka,
aby ustali¢ plan postepowania. Jeéli twoje dziecko

ma ciezkg posta¢ hemofilii, to lekarz zaleci podanie
czynnika krzepniecia przed procedurg stomatologiczna,
aw przypadku ekstrakcji zebéw dodatkowo stosowanie
kwasu e-aminokapronowego przez kilka dni po zabiegu.

Czasami dziecko wymaga intensywnego leczenia
stomatologicznego w znieczuleniu ogélnym.

Taka procedura wymaga jednak hospitalizacji
iodpowiedniego przygotowania dziecka do zabiegu.



Zabezpiecz kanty mebli i stotéw silikonowymi lub ggbkowymi ostonami,
anajlepiej usun z pokoju wszystkie niskie stoliki, jesli dziecko uczy sie chodzié

Nie uzywaj chodzikéw

Jesli masz w domu schody, kup zamykane bramki i zamontuyj je

Zabezpiecz t6zeczko, aby dziecko z niego nie wypadto; jesli dziecko wspina sie
iprébuje wyjsc¢ z t6zeczka, dobrym rozwigzaniem moze by¢ materac potozony na
podlodze

Zamocuj paski antypos$lizgowe w brodziku prysznica i w wannie, pomagaj dziecku
we wchodzeniu i wychodzeniu z wanny lub brodzika, dopéki nie bedzie na tyle duze,
aby samo mogto sobie poradzié

Wszyj gabkowe wktadki na kolana spodenek dziecka i zaléz dziecku dodatkowg
pieluche, aby zmniejszy¢ site uderzenia w razie upadku

Kupuj dziecku wygodne buty, dobrej jakosci, powyzej kostki, aby ochronié stawy
skokowe przed krwawieniami

Stosuj nakolanniki i natokietniki, aby ochroni¢ stawy kolanowe i tokciowe przed
krwawieniami w razie upadku

Kup dziecku rowerek tréjkotowy z duzymi kotami do nauki jazdy, jest on bardziej
stabilny i mocniej trzyma sie podloza niz zwykly rowerek.

Jesli dziecko jezdzi na rowerze, hulajnodze lub rolkach,
zawsze zakladaj mu na glowe kask

Nigdy nie stosuj wobec dziecka przemocy fizycznej



Czesc
trzecia




Rozw6j emocjonalny
W tej czeéci przewodnika znajdziesz opis najczestszych
objawéw towarzyszgcych krwawieniom.

Juz wkrétce ty i twoje dziecko zostaniecie ekspertami
w szybkim rozpoznawaniu i leczeniu krwawien,

ale zanim to nastgpi, nie wahaj sie prosi¢ o pomoc
swojego lekarza z oérodka leczenia hemofilii.

Jesli masz jakiekolwiek watpliwo$ci, skontaktuj sie
pilnie ze swoim lekarzem, pamietaj, ze numer telefonu
znajdziesz zawsze w karcie postepowania.

Okres niemowlecy.

Placz jest sposobem komunikacji twojego dziecka.

Za pomoca ptaczu dziecko sygnalizuje swoje potrzeby.
Musisz nauczy¢ sie rozrézniac, kiedy dziecko jest gtodne,
$pigce, ma mokro, jest mu Zle albo co$ je boli.
Samoistne krwawienia rzadko wystepujg u niemowlat,
ale kiedy sie pojawig powodujg duzy dyskomfort.

Jesli dojdzie do krwawienia, dziecko jest marudne,
ptaczliwe, niespokojne, chroni miejsce krwawienia.
Jesli podejrzewasz, ze dziecko ma krwawienie,
koniecznie skontaktuj sie z lekarzem.

W okresie niemowlecym dziecko jest ufne wobec $wiata
iludzi. Kiedy jest glodne, dostaje jes¢, kiedy ma mokro, jest
przebierane, kiedy ptacze, jest przytulane i uspokajane.
Wszyscy bliscy sg na kazde jego zawotanie. Kiedy dziecko
placze, zajmujesz sie nim i dajesz mu to, czego chce, uczac je,
ze Swiat jest dla niego przyjazny.

Okres przedszkolny.

Dzieci w okresie przedszkolnym sg egocentryczne,
mys$la, Ze wszystko, co dzieje sie wokél, zwigzane jest
znimi. Mogga traktowac leczenie czynnikiem
krzepniecia jako kare za bycie niegrzecznym lub ztym.
Moga zupeinie ignorowaé objawy krwawienia, myslac,
Ze bol w sposéb magiczny zniknie. Bardzo wazne w tym
okresie jest doktadne obserwowanie dziecka, aby szybko
wychwyci¢ objawy krwawienia. Musisz rozmawia¢

z dzieckiem i w sposéb dla niego zrozumiaty ttumaczy¢
mu, ze jest chore i dlatego ma krwawienie, a leczenie



czynnikami krzepniecia pomoze je zatrzymacé i wtedy
poczuje sie lepiej. Ttumacz, Ze leczenie odbierze mu bél
ibedzie mogto bawié sie dalej.

Nie strasz dziecka zastrzykiem, lekarzem, pielegniarka.
Nigdy nie méw, Ze jak bedzie niegrzeczne, to sobie co$
zrobi i bedzie musiato dosta¢ leki. Staraj sie poméc
swojemu dziecku zrozumie¢, Ze niektére aktywnosci
narazaja je na krwawienia bardziej niz inne. Staraj sie
dobierac stowa tak, aby dziecka nie stresowac.

Zamiast mowic: ,Musimy i$¢ do lekarza na podanie
czynnika’, powiedz: ,P6jdziemy do pana doktora, zeby
zatrzymaé krwawienie i wtedy poczujesz sie lepiej.
Jaka zabawke chcesz ze sobg dzi$ zabraé?”

Okres szkolny.

Do czasu osiggniecia wieku szkolnego dzieci generalnie
nie maja dobrze rozwinietej zdolnosci logicznego
mys$leniainie potrafig powigzaé przyczyny ze skutkiem.
W wieku szkolnym dziecko potrafi juz rozpozna¢ objawy
krwawienia, wie, Ze pewne rodzaje aktywnoSci czeéciej
powodujg krwawienia niz inne i potrafi samo dobiera¢
sobie te wiasciwe. Dzieci z hemofilig sg bardzo zwigzane
zrodzicami, majg takie same odczucia i potrzeby. Jesli
dziecko widzi, Ze na krwawienie reagujesz ztoscig lub
rozdraznieniem to nie przyzna sie do urazu, aby cie nie
zdenerwowa¢, nawet jesli krwawienie jest masywne
isprawia mu duzy bél. Musisz umieé rozmawiac

z dzieckiem, nie denerwowac sie ani nie krzyczeé.
Mozesz powiedzie¢ na przyktad: ,Przykro mi, ze sie
uderzyte$, ale jestem z ciebie dumny, ze mio tym
powiedziate$. ChodZzmy, podajmy razem czynnik,

to wtedy poczujesz sie lepiej”.

Kiedy dziecko jest w wieku szkolnym, rodzic bardzo
tatwo moze przekroczy¢ pewne granice, moze by¢

za bardzo opiekuniczy albo zbyt tolerancyjny. Kazda
skrajno$¢ jest zta. Dzieci w wieku szkolnym potrzebuja
$cisle okreslonych regut, ale tez wolnoéci umozliwiajgcej
im wiasciwy rozwdj.



Ustal okre$lone zasady i przedstaw je dziecku.
Okres$l, co dziecko moze robi¢, a czego mu nie wolno.
Ale pozwél mu czasami troche poeksperymentowac.

Dzieci chodzg do szkét ze zdrowymi réwie$nikamiinie
chca czué sie inne, gorsze lub odrzucone. Pozwdél dziecku
pod nadzorem bra¢ udziat w zyciu klasy, uczestniczy¢

w wycieczkach szkolnych czy letnich obozach. Jesli

to mozliwe, wys$lij dziecko na ob6z przeznaczony dla
dzieci chorych na hemofilie, aby mogto pozna¢ chorych
roéwieénikéw i zobaczyé, jak sobie radzg z choroba.

Okres dojrzewania.

Kiedy twoje dziecko zostanie nastolatkiem, na temat
hemofilii bedzie wiedzialo prawie tyle co ty. Nauczy sie
samodzielnego podawania czynnikéw krzepniecia
ibedzie chcialo samo o sobie decydowaé. Moze zechcie¢
na osobno$ci porozmawiaé z lekarzem. Pozwél mu na to.

Wiekszo$é¢ nastolatkéw podejmuje ryzykowne decyzje,
jesli wiedzg, ze nic im nie zagraza. Jesli wydaje ci sie, ze
twoje dziecko postepuje nierozsadnie i nierozwaznie,
stwarzajac zagrozenie dla siebie i dla innych, rozmawiaj
znim. Nie krzycz, nie denerwuj sie, ze dziecko cie nie
stucha, przedstawiaj rzeczowe argumenty. Pracuj nad
dzieckiem dotad, az uda wam sie uzyskaé¢ kompromis.
Jesli kompromis okaze sie niemozliwy, to wtedy ty
musisz podja¢ decyzje i bezwzglednie zabroni¢ dziecku
ryzykownych zachowan, ustalajgc bezpieczne granice.

Pozwél dziecku méwié, stuchaj je bez zbednych
komentarzy i uwag. Jesli tracisz kontakt ze swoim
dzieckiem, widzisz, ze jego zachowanie zmienia sie, jest
apatyczne, senne lub staje sie agresywne i zagraza sobie
lub innym popro$ o pomoc specjaliste. Porozmawiaj

z lekarzem z OSrodka Leczenia Hemofilii i popros

o pomoc. Zaréwno ty, jak i twoje dziecko mozecie
potrzebowac pomocy psychologa, aby méc sie ze sobg
porozumieé. W okresie dojrzewania wielu nastolatkéw
choruje na depresje miodziencza, ktéra wymaga
leczenia specjalistycznego.



Okres dojrzewania jest bardzo trudny dla chorego
dzieckaijego rodzicéw. Twoje, do niedawna mate
dziecko powoli staje sie osobg dorosta, dojrzewa
fizycznie i emocjonalnie. Podejmuje decyzje, ktére
wplyna na cate jego zycie. Poméz mu. Zacznij swojego
nastolatka traktowacé jak osobe dorostg, w koncu

i tak wkroétce bedzie peinoletni. Przygladaj sie bacznie
podejmowanym przez dziecko decyzjom. Nie krytykuj,
ale rozmawiaj i wspieraj. Dyskretnie kontroluj
towarzystwo, z ktérym sie spotyka. Nie zabraniaj mu
spotykac sie z przyjaciétmi. W okresie dojrzewania
opinia réwie$nikéw jest dla twojego dziecka tak samo
wazna jak twoja. Rodzic przestaje by¢ autorytetem.
Mtody cztowiek dorasta i sam chce podejmowa¢é
decyzje. Pozw6l mu na to, ale nie zapomnij

o dyskretnej kontroli.

Postaraj sie, aby twoje dorastajgce dziecko aktywnie
uczestniczylo w spotkaniach Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie, gdzie bedzie mogto spotkaé dorostych
chorych i nawigzaé z nimi kontakt.






Podsumowanie

Wychowanie dziecka z hemofilig jest ogromnym
wyzwaniem dla rodzicéw.

Otrzymujesz do reki przewodnik, ktéry odpowiada
na najczeéciej zadawane pytania dotyczgce hemofilii,
rozpoznawania krwawien i sposobu postepowania

z dzieckiem.

Jesli bedziesz potrzebowa¢ wiecej informacji, mozesz
jeuzyskaé w oérodku leczenia hemofilii lub na stronie
internetowej Polskiego Stowarzyszenia Chorych

na Hemofilie.

\"


http://idn.org.pl/hemofilia/
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