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Co to sg zaburzenia
krzepnigcia?

Krzepniecie krwi jest procesem, w ktorym
dochodzi do wytworzenia skrzepu w miejscu
uszkodzonego naczynia, co ma zahamowac
krwawienie. W tym procesie oprocz ptytek
krwi biorg udziat rozne biatka, zwane
czynnikami krzepniecia.

Genetyczny niedobdr ktoregokolwiek z nich
prowadzi do choroby krwi nazywanej wrodzong
skazag krwotoczna. Skazy krwotoczne roznia sie
miedzy sobg i majg rézne sposoby leczenia.
Jedna z nich jest choroba von Willebranda.

Choroba von Willebranda
jest najczestszg wrodzong
skazg krwotoczng.

Spowodowana jest niedoborem czynnika
von Willebranda, i wtornie, czynnika
krzepniecia VIII, ktore sa niezbedne

do prawidtowego krzepniecia krwi.

Genetyczny
niedobor
czynnikow
krzepniecia




5 objawdéw zaburzen

krzepniecia krwi

Z zaburzeniami krzepniecia (skazami krwotocznymi)
mamy do czynienia wtedy, gdy organizm nie jest w stanie
zatamowac krwawienia tak szybko, jak powinien.

5 objawow choroby von Willebranda:

C«Y\z

Jesli wystepuje u Ciebie
ktorykolwiek z 5 objawow
zaburzen

wykonaj badanie krwi
w kierunku choroby
von Willebranda




Niedobodr czynnika von Willebranda
stwierdza sie u okoto

13% kobiet z obfitymi

Rrwawieniami

miesigezkowymi

To najczestsze i najbardziej typowe
objawy tej choroby.

Obfite krwawienia to problem wielu o0sob,
zZwtaszcza kobiet borykajacych sie z zaburze-
niami miesiagczkowania. Nieregularny i bolesny
cykl, dtugie miesigczki ze skrzepami krwi, wy-
mMagajace czestych zmian podpasek i tampo-
now, ciagty dyskomfort — wiele kobiet sadzi, ze
taka ma nature, tym bardziej, ze u innych ko-
biet w rodzinie okres przebiegat podobnie.

Nie jest to jednak stan
ani naturalny, ani bezpieczny.

Jesli menstruacja trwa dtuzej niz 7 dni i bar-
dzo utrudnia zycie codzienne (np. przez ko-
niecznosc wymiany podpasek czesciej nizco1-2
godziny) oraz pojawiaja sie plamienia w trakcie

catego cyklu, moze to swiadczy¢ o sktonnosci
do krwawien spowodowanej nieprawidtowym,
procesem krzepniecia krwi. Wrodzone zabu-
rzenia krzepniecia krwi (skazy krwotoczne) sg
niestety zbyt rzadko brane pod uwage, jako
przyczyna obfitych krwawien miesigczkowych
podczas gdy w rzeczywistosci cierpi na nie
srednio 1 kobieta na 5.

Wiasciwe rozpoznanie skazy krwotocznej po-
moze uniknac nie tylko nadmiernej utraty krwi
podczas miesigczki i niedokrwistosci z niedo-
boru zelaza, ale przede wszystkim pozwoli za-
pobiec powaznym krwawieniom takim jak np.
krwotok poporodowy, krwawienia po urazach
czy tez krwawienia pooperacyjne i moze wpty-
Nac znaczaco Na poprawe jakosci zycia kobiety.
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Historia choroby

Pierwsza publikacja na temat choroby von Willebranda pochodzi
z 1926 roku, a jej autorem jest finski lekarz Eric von Willebrand.

Doktor von Willebrand zauwazyt, ze u pewnej
rodziny rybackiej wystepowaty czeste krwa-
wienia i krwotoki. Opis ich przypadku dat pod-
waliny pod dalsze badania i odkrycie czynnika
krzepliwosci krwi.

Po $mierci Erica von Willebranda bada-
nia nad chorobg kontynuowata m.in. grupa
szwedzkich badaczy: Inga Marie Nilsson, Mar-
gareta Blomback i Irene von Francken, ktérzy

w 1956 roku opracowali pierwsza substancje
wykorzystywang do leczenia chorych. Dalsze
badania wykazaty, ze przyczyna nadmiernych
krwawien u pacjentow jest niedobor biatka
wystepujacego w osoczu. Biatko to zidenty-
fikowano w 1971 roku i nazwano je czynni-
kiem von Willebranda, a skaze krwotoczna
spowodowana jego niedoborem - chorobg
von Willebranda.

Czynnik von Willebranda jest spoiwem, ktore utrzymuje ptytki
krwi w miejscu zranienia oraz stabilizuje czynnik VIII zapobiegajqc
nadmiernemu krwawieniu z uszkodzonego naczynia i umozliwigjge

prawidtowe gojenie.

Niewystarczajaca ilosc czynnika (lub jego brak) sprawia,
ze proces krzepniecia krwi przebiega wolniej.

Prawidiowy
proces krzepnigcia

Proces krzepniecia
w chorobie von Willebranda

Etap 1

Naczynia krwionosne kurczg sie, aby
spowolni¢ doptyw krwi do zranionego
miejsca.

Naczynia krwionosne u 0sob
z choroba von Willebranda kurcza sie
w prawidtowy sposob.



Prawidiowy
proces krzepniecia

Proces krzepniegcia
w chorobie von Willebranda

Etap 2

|

Phytki krwi, czyli mate komorki o Srednicy
nie wiekszej niz 1/10 000 cm, ktére kraza we
krwi, przylegaja do Scianek uszkodzonego
naczynia krwionosnego i tworza tak zwany

“czop” w miejscu zranienia.

Etap 3

Czynnik von Willebranda dziata jak klej,
ktory utrzymuje ptytki krwi w miejscu
uszkodzenia naczynia krwionosnego.

Prawidfowy czynnik
von Willebranda (VWF)

) ==

Osoba z choroba von Willenbranda
ma we krwi zbyt mato czynnika

von Willebranda lub nie dziata on
prawidtowo. Z tego powodu nie
spetnia on swojej funkcji, polegajace]
na utrzymywaniu ptytek krwi

W miejscu uszkodzenia naczynia
krwionosnego. Ptytki krwi nie
przylegaja do wnetrza naczynia
krwionosnego wystarczajaco silnie.

Nieprawidtowy czynnik
von Willebranda (VWF)

Etap 4
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Czynniki krzepniecia (biatka) krazace we

krwi gromadza sie na powierzchni ptytek,

tworzac skrzep fibrynowy o strukturze
przypominajacej siateczke.

|

Czynnik von Willebranda transportuje
czynnik VIl w uktadzie krwionosnym

i chroni go przed rozktadem. Czynnik VIII to
jedno z biatek potrzebnych do wytworzenia
skrzepu. Jezeli jest zbyt mato czynnika

von Willebranda, czynnik VIl traci swoja
stabilnosc i jest szybko niszczony - jego ilos¢
we krwi moze zmalec. Bez prawidtowego
poziomu czynnika VIl utworzenie trwatego
skrzepu wymaga wiecej czasu.




Przyczyny

Choroba von Willebranda moze miec 2 przyczyny:

O

Choroba von Willebranda
to choroba genetyczna,
ktéra wystepuje zaréwno
u kobiet, jak i u mezezyzn.

W zaleznosci od postaci choroby
dziedziczenie moze by¢ autosomalne
recesywne lub dominujgce. Gen
czynnika von Willebranda znajduje sie
na chromosomie 12.

choroba zostaje przekazana dziecku przez rodzica
(matke lub ojca), ktory ma wadliwy gen (jednak sam
rodzic nie musi miec¢ objawodw choroby von Willebranda)

jeden z gendéw dziecka ulega mutacji

(w tym przypadku rodzice nie przenosza wadliwego
genu, a szansa, ze ich pozostate dzieci bedg miaty

chorobe von Willebranda jest nikta)

Objawy

Choroba
von Willebranda jako
schorzenie genetyczne

czesto dotyka kilku
cztonkéw tej samej
rodziny.

Objawy choroby von Willebranda i ich intensywnosc zaleza od typu choroby.

NN N NN
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krwotoczne miesigczki

nawracajgce krwotoki z nosa
krwawienia z dzigset

siniaki

przedtuzone krwawienia po usunieciach
zebow i zabiegach chirurgicznych
krwawienia z przewodu pokarmowego

krwawienia do miesSni i SLaWOW s >

Objawy moga pojawic¢ sie w kazdym wieku.
U dzieci pierwszymi oznakami moga byc¢ licz-
ne siniaki, krwawienia z nosa, czy przedtuzone
krwawienia po skaleczeniu. Chociaz objawy
mMoga wystapic zarowno u kobiet, jak i u mez-

Objawami wylewu krwi do miesni
lub stawow sa: obrzeki, narastaja-
cy bol, uczucie gorgca w miejscu
wylewu, ucisk w stawach lub
miesniach, ograniczenie
ruchomosci stawow

i w niektoérych przypadkach
problemy z poruszaniem sie.

czyzn, choroba von Willebranda jest jednak

pbardziej uciazliwa w zyciu codziennym dla
kobiet, poniewaz prowadzi do krwotocznych

miesigczek oraz powiktan po porodach.
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Typy choroby

Istniejg trzy typy choroby von Willebranda:

Typ 1

postac tagodna

Charakteryzuje sie
zmniejszong zawartoscia
czynnika von Willebranda
W 0SOcCzu.

Chorzy posiadajg we krwi
czynnik von Willebranda,
jednak jego ilos¢ nie
wystarcza do prawidtowego
krzepniecia krwi.

Szacuje sie, ze ten typ
choroby wystepuje u

ok. 75% wszystkich chorych.

Niestety znaczna czesc z nich
nie jest tego swiadoma.
Dopiero powazne urazy lub
zabiegi chirurgiczne, ktore

sa powikfane krwawieniem,
moga doprowadzi¢ do
rozpoznania choroby.

Typ 2

postac¢ umiarkowana

Jest to defekt jakosciowy
czynnika von Willebranda,

a wiec zawartosc biatka
moze byc¢ prawidiowa

lub tylko nieznacznie
zmniejszona, ale czynnik nie
funkcjonuje prawidiowo.
Wystepuje w 20-25%
przypadkow.

Typ 2 dzieli sie na 4 podtypy:
2A, 2B, 2N, 2M.

Typ 3

postac ciezka

Wystepuje najrzadzie].
Jest to najciezsza postac
choroby. Chorzy maja
Sladowa ilos¢ czynnika
von Willebranda we

krwi (czasami nawet
niewykrywalng) oraz niski
poziom czynnika VIII.



Diagnostyka

Pierwszym krokiem powinna byc¢ konsultacja z lekarzem hematologiem i badanie krwi.
Niestety nie ma jednego, konkretnego badania, ktére od razu pozwalatoby na postawienie
pewnej diagnozy, dlatego proces rozpoznania choroby jest dfugotrwaty.

Mimo ze choroba von Willebranda dotyka populacji kobiet
i mezczyzn, to jednak zdecydowanie czesciej bywa diagnozowana
u kobiet. Wynika to z tego, ze jednym z podstawowych objawdw

tej choroby jest krwotoczna miesiaczka.

Diagnostyka choroby sktada sie z dwoch etapow:

klinicznego i laboratoryjnego.

® Etap kliniczny

dziedzicznym.

Etap laboratoryjny

sktada sie z trzech etapow:

badania przesiewowe

badania okreslajace typ choroby (typ 1,2 czy 3)

Szacuje sie, ze
az 9 na 10 chorych

nie zostato
zdiagnozowanych.

Obejmuje gtéwnie wywiad chorobowy oraz zapoznanie sie z rodzajem
i intensywnoscig krwawien. Dotyczy on zardwno potencjalnego chorego,
jakijego rodziny, poniewaz choroba von Willebranda jest schorzeniem

Nalezy przy tym zachowac szczegdlna ostroznos¢, gdyz nawet w przypadku
wystepowania tego samego typu choroby (a nawet podtypu!) w danej
rodzinie, objawy u poszczegdlnych jej cztonkdw moga byc¢ rézne.

Obejmuje badania krwi przeprowadzane w specjalistycznych
laboratoriach. Diagnostyka laboratoryjna choroby von Willebranda

badania wysokospecjalistyczne okreslajace podtyp choroby ( 2A, 2B, 2N 2M)

Badania krwi niezbedne do postawienia wstepnej diagnozy:

morfologia krwi z oceng liczby ptytek krwi
APTT, czas protombinowy (PT), fibrynogen
antygen czynnika von Willebranda
aktywnos¢ czynnika von Willebranda

aktywnos¢ czynnika VIII

NN NN

testy oceniajagce hemostaze pierwotng

Trudnoscia w okresleniu ilosci czynnika
von Willebranda jest fakt, ze jego poziom we Kkrwi
zalezy od wielu czynnikow:

genetycznych (np. grupa krwi - osoby z grupa

krwi O maja naturalnie obnizony poziom czynnikow
krzepniecia);

fizjologicznych (np. ciaza, aktywnosc¢ fizyczna, stres,
zmeczenie, antykoncepcja);

patologicznych (np. stany zapalne, zakazenia, choroby
nerek i watroby, nowotwory, cukrzyca).

Aktywnosé czynnika von Willebranda wzrasta

takze z wiekiem, dlatego ludzie starsi maja czesto
Izejsze objawy choroby. Utrudnienia w okresleniu
ilosci czynnika von Willebranda moga wystepowac
rowniez w przypadku dzieci. Wystepuje u nich

duza podatnosc na stres, ktéry podwyzsza poziom
czynnikéw krzepniecia. Dlatego zaleca sie 2-3-krotne
powtodrzenie badania, w réznych odstepach czasu.
Dodatkowym utrudnieniem w postawieniu diagnozy jest
duza rozpietosc¢ aktywnosci czynnika von Willebranda
we krwi 0séb zdrowych — norma jest 35%-150%.

|



Leczenie

Choroby von Willebranda nie da sie trwale wyleczyc¢

— medycyna pozwala jedynie ograniczaé objawy i skutecznie
hamowac krwawienia oraz zapobiegac ich wystepowaniu.
Cel ten mozna 0siggnac poprzez stosowanie:

lek6w zwigkszajgeych
zawarto§é czynnika VIII

i czynnika von Willebranda
W 0soczZu

desmopresyna,
koncentraty czynnikéw krzepniecia

leczenia
wspomagajgecego

leki antyfibrynolityczne,

kleje fibrynowe, terapia
hormonalna, leczenie zabiegowe
krwotocznych miesigczek

Koncentraty lub desmopresyne stosuje sie

w przypadku wystapienia krwawienia, urazow
oraz jako przygotowanie i ostona zabiegow
operacyjnych. Dawka, czestotliwos¢ podawania
preparatu oraz czas leczenia sg uzaleznione od
rodzaju krwawienia i stopnia jego ciezkosci.

Kwas traneksamowy i aminokapronowy
moze byc¢ stosowany np. do leczenia
krwawien z bton sluzowych.



Desmopresyna

Syntetyczny lek podobny do hormonu, ktéry
naturalnie wystepuje w organizmie. Uwalnia
on czynnik von Willebranda z naczyn krwio-
nosnych. Desmopresyna moze by¢ podawana
dozylnie, podskornie i donosowo. Desmopresyny
nie mozna przyjmowac na state — obowigzko-
we sg przerwy, aby organizm sam odbudowat
zapasy czynnika von Willebranda.

Kuracja moze powodowac tagodne skutki
uboczne, w postaci zaczerwienienia twarzy,
nudnosci czy bdlu gtowy. Dodatkowo powo-
duje zatrzymywanie wody w organizmie. Sto-
sowana jest u pacjentow z typem 1 choroby
von Willebranda i w niektdrych postaciach
typu 2. W typie 2 desmopresyna nie zawsze
jest skuteczna poniewaz defekt dotyczy jako-
sci czynnika von Willebranda, ponadto cze-
sto jego ilos¢ w organizmie jest zbyt mata.
Nie stosuje sie desmopresyny u pacjentow
Z typem 3 choroby.

Koncentraty czynnika VIIl zawierajace
czynnik von Willebranda

Podawane sa jako zastrzyk dozylny trwajacy
kilka minut (moze byc aplikowany samodziel-
nie przez chorego). Sg leczeniem z wyboru
u wszystkich chorych z ciezka postacig choro-
by (typ 3), a takze u czesci chorych z typem 2
i1 (utych, u ktorych wystepuja objawy ztej to-
lerancji badz nieskutecznosci desmopresyny).

Leczenie domowe

Mate krwawienia i drobne urazy nie zawsze
wymagajg opieki medycznej. Pacjent moze
sam zatamowac krwawienia poprzez ucisk,
czy zastosowanie zimnego oktadu na siniaki.
W ciezszych typach choroby (2 i 3) czesto ko-
nieczne jest uzupetnienie niedoboru czynnika
krzepniecia. Dzieki dostepnosci lekow pacjen-
Ci sg objeci leczeniem domowym. Polega ono
na samodzielnym aplikowaniu desmopresy-
ny lub koncentratow przez chorego. Pacjenci
(dorosli i dzieci) po odpowiednim przeszko-
leniu w osrodku leczenia skaz krwotocznych
potrafig sami przygotowac, a czesto rowniez

Kwas traneksamowy
(lub aminokapronowy, niedostepny w Polsce)

Sa to leki antyfibrynolityczne pomagajace w
utrzymaniu powstatego skrzepu, poprzez po-
wstrzymanie aktywnosci plazminy — enzymu
rozpuszczajgcego skrzepy krwi. Leki te nie
wptywaja na sam proces krzepniecia, wiec nie
sa zamiennikiem desmopresyny badz kon-
centratow czynnikow krzepniecia. Preparaty
te sg szczegodlnie skuteczne jako ostona za-
biegow dentystycznych, przy krwawieniach
Z nosa | jamy ustnej oraz w leczeniu krwo-
tocznych miesiaczek. Moga byc¢ podawane w
formie zastrzykow dozylnych, jako roztwor do
miejscowego zastosowania oraz w formie ta-
bletek. Skutkami ubocznymi moga by¢ m.in.:
zawroty gtowy, biegunka, bdle zotadka, a cza-
sem uczucie zmeczenia i sennosci.

Klej fibrynowy

Jest to substancja zawierajaca fibryne — natu-
ralne biatko powstajace w procesie krzepnie-
cia krwi, ktore w trakcie gojenia sie ran zosta-
je wchtoniete. Jest aplikowany bezposrednio
Nna miejsce krwawienia, szczegodlnie polecany
przy zabiegach stomatologicznych, gojeniu
ran itp.

Pacjenci réznie reaguja
na leki - o wyborze leku,

sposobie podania
i dawce powinien zawsze
decydowac¢ lekarz

podac dozylnie lek w domu. Zaleta leczenia
domowego jest m.in. utatwienie codziennego
funkcjonowania i akceptacji choroby, co jest
szczegolnie istotne przy matym pacjencie,
a takze szybsze rozpoczecie leczenia w przy-
padku pojawienia sie krwawienia. O podjeciu
leczenia domowego powinien zdecydowac
lekarz prowadzacy - hematolog.
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Nastolatki
i mtode kobiety

W przypadku miodych kobiet

z zaburzeniami krzepniecia pierwsza
miesigczka moze byc szczegodlnie ciezka,
dtuga i bolesna. Dodatkowo dochodzi
duze napiecie i stres spowodowany
brakiem odpowiedniej wiedzy na temat
miesigczkowania. Mtode dziewczyny
maja wiele watpliwosci zwigzanych

Z rozpoczeciem dojrzewania:

Kiedy wystgpi miesigezka?
Ile powinna trwaé i jak
wyglgdaé?

Co ile nalezy zmieniaé
podpaski?

Czy krew nie wycieknie

i nie poplami ubrania?
Czy to normalne, Ze
pojawiajq sie skrzepy?



Cykl miesigezkowy

Zwany  tez  cyklem menstruacyjnym,
to powtarzajace sie regularnie zmiany zacho-
dzace w organizmie kobiety, ktore wywotane
sg dziataniem hormonadw.

Fizjologicznymi objawami sg krwawienia
z drog rodnych (miesigczka), spowodowane
ztuszczaniem i wydalaniem przez pochwe
fragmentow btony Sluzowej macicy. Diugosc
cyklu miesiaczkowego liczy sie od pierwszego
dnia krwawienia, do ostatniego dnia przed
spodziewang miesigczka. Przyjmuje sie, ze
dtugosc cyklu miesigczkowego wynosi 28 dni
(zdarza sie jednak, ze cykl trwa 21 - 32 dni).

Niepokojgce objawy

W trakcie dojrzewania mitodych dziewczat -
rodzice i specjalisci (ginekolog, hematolog,
lekarz rodzinny) powinni bacznie obserwo-
wac niepokojgce objawy i otwarcie o nich roz-
mawiac. Szczegolng uwage nalezy zwrocic na
nastolatki, u ktorych zdiagnozowano wcze-
sniej skaze krwotoczna (chorobe von Wille-
branda) i u ktorych w rodzinie wystepowaty
choroby krwi.

U wiekszosci kobiet miesigczka przebiega
W sposob naturalny i nie wymaga konsulta-
cji lekarskiej. Zdarzaja sie jednak trudniejsze
przypadki. Nasilone i dlugotrwate béle mie-
sigczkowe, obfite i nieregularne krwawie-
nia, pojawiajace sie duze skrzepy w trakcie
catego cyklu moga wskazywac na zaburzenie
krzepniecia krwi - chorobe von Willebranda.

Kobiety i nastolatki z choroba von Willebran-
da moga odczuwac silniejsze bdéle men-
struacyjne, jak réwniez bdle wystepujace
w potowie cyklu (podczas owulacji), niz ko-

biety zdrowe. Waznym elementem prawidto-
wego rozpoznania choroby jest podstawowa
wiedza na temat objawow skazy krwotocznej
oraz swiadomos¢, ze krwotoczne miesigczkKi
nie sa naturalne i moga sygnalizowac choro-
by zwigzane z krzepnieciem krwi,

Mimo Zze miesigczka
jest naturalnym stanem,

niektore jej objawy
powinny wzbudzi¢
czujnosé.




Objawy moggce Swiadezyé o chorobie
von Willebranda

¢ é

krwawienie trwajace
dtuzej niz7 dni

nieregularne
krwawienia
w trakcie cyklu

wymiana tamponu
lub podpaski co
2 godziny

é -*

é é 6

obfite krwawienia
ograniczajace
codzienne czynnosci

duza liczba skrzepow
podczas okresu

Obfite krwawienia miesigczkowe moga wskazywac na chorobe von Willebranda,
a nieleczone prowadza do anemii i innych powiktan. Objawy nalezy skonsultowac
z lekarzem rodzinnym, ginekologiem i hematologiem.

Czasami kobiety maja problem z okresleniem
czy ich miesigczki przebiegaja prawidtowo
lub czy sa bardziej obfite niz u innych kobiet.
Swoje objawy miesiaczkowe poréwnuja naj-

Antykoncepcja
hormonalna

czesciej z innymi kobietami w rodzinie, co
moze wprowadzac w btad, poniewaz one tez
moga cierpie¢ na chorobe von Willebranda,
ktora jest chorobg dziedziczna.

Jedna z metod leczenia krwawien u kobiet z chorobg von Willebranda
jest terapia hormonalna. Srodki antykoncepcyjne pozwalajg opanowac
nadmierne krwawienia miesigczkowe oraz regulujg cykl menstruacyjny.

Antykoncepcja jest polecana jako me-
toda leczenia krwotocznych miesigczek
wsrod  wszystkich  kobiet (niezaleznie od
rodzaju skazy krwotocznej i typu choroby
von Willebranda).

W niektorych przypadkach zdarza sie, ze gi-
nekolog zamiast srodkdw antykoncepcyjnych
zaleca inne leki hormonalne, np. analog go-
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nadoliberyny lub stosowanie wysokich dawek
pochodnych progesteronu, ktdére poprzez
dziatanie na przysadke mozgowa hamuja
produkcje pewnych hormonow.

Wiele kobiet ma niepotrzebne obawy zwig-
zane z terapia hormonalna. Niestety przez
stereotypy i brak dostepu do rzetelnej wie-
dzy medycznej, wiele kobiet obawia sie, ze



stosowanie tabletek antykoncepcyjnych
moze przyczynic sie do bezptodnosci, po-
wstawania nowotwordw czy zawatu serca.

W przypadku stosowania pigutek antykon-
cepcyjnych pojawiajg sie takze problemy
natury moralnej. Wielu rodzicow ma obawy,
Cczy przyjmowanie antykoncepcji nie przyczy-
ni sie do zbyt wczesnego rozpoczecia zycia
seksualnego corki. Badania jednak jasno wy-
kazujg, ze stosowanie pigutek antykoncep-
cyjnych w celach leczniczych nie wiaze sie
zZ przedwczesnym rozpoczeciem zycCia sek-

sualnego. Bardzo wazna jest kompleksowa
edukacja dziewczat i rodzicow, wyjasniaja-
ca wszelkie watpliwosci zwigzane z chorobg
idojrzewaniem np.w poradni ginekologicznej
lub osrodkach leczenia skaz krwotocznych.

Jesli terapia hormonalna nie jest wska-
zana (lub akceptowana), obfite mie-
sigczki mozna leczy¢ innymi metodami

farmakologicznymi—desmopresyna, koncen-
tratami czynnikow krzepniecia lub srodkami
antyfibrynolitycznymi.

W przypadku nastolatek, ktore doswiadczajg krwotoku
miesigczkowego, doustne srodki antykoncepcyjne moga
pomoc w zmniejszeniu krwawienia.

z lekarzem, ktory

informacji

i rozwieje wszelkie
watpliwosci.

Warto porozmawiaé

udzieli szczegétowych




Rozdziat 3

Kobiety doroste

Obfite i przedtuzajace sie krwawienia
miesigczkowe sa jednym z najczescie]
wystepujacych i najbardziej typowych
objawow zaburzen krzepniecia (W tym
choroby von Willebranda).

Szacuje sie, ze ok. 10%
wszystkich kobiet cierpi

na krwotoczne miesigezki,
a wsrod kobiet ze
zdiagnozowang chorobg
von Willebranda — az 73%.



Wiele kobiet nie zdaje sobie sprawy, ze moga
miecC skaze krwotoczng, chociaz z powodu
dokuczliwych krwawien sa stale zmeczone
i narazone na niezreczne, wstydliwe sytuacje
zZwigzane z czestymi zmianami srodkow hi-
gienicznych czy sladami krwi.

Dodatkowe krwawienia moga pojawic sie
rowniez podczas owulacji, co bardzo nega-
tywnie wptywa na jakosc¢ zycia i moze prowa-

Leczenie

Obfite miesigczki u kobiet z chorobg von
Willebranda mozna jednak skutecznie opa-
nowac. Jednym ze sposobdw jest terapia
hormonalna - tabletki antykoncepcyjne
lub wktadka domaciczna (spirala) uwalnia-
jaca levonorgestrel. Zawarte w srodkach an-
tykoncepcyjnych hormony, zwitaszcza gesta-
gen, hamuja krwawienie oraz moga wptywac
na wzrost poziomu brakujacych czynnikow
krzepniecia we Krwi.

W leczeniu krwawien stosuje sie rowniez
kwas traneksamowy, desmopresyne oraz

dzi¢ do groznych powiktan — np. powstawania
krwiakow zaotrzewnowych i torbieli jajnikow.
Kobiety z nierozpoznang chorobg von
Willebranda sa czesciej narazone na zabiegi
chirurgiczne, takie jak operacje jajnikow lub,
w skrajnych przypadkach, usuniecie macicy
(histerektomia) — co negatywnie wptywa na
ptodnosc i plany zwigzane z macierzynstwem
Ooraz znaczaco obniza jakosc ich zycia.

koncentraty zawierajace czynnik von Wil-
lebranda i czynnik VIII. Leki te mozna stoso-
wac samodzielnie lub taczy¢ ze stosowaniem
terapii hormonalnej. Kwas traneksamowy po-
daje sie w dawce 1,0 g doustnie co 8 h przez
pierwsze 2-3 dni menstruacji (stosowanie
mozna przedituzyc o kilka dni przy bardzo ob-
fitych i bolesnych krwawieniach).

Dawkowanie desmopresyny i koncentratow
czynnikow krzepniecia powinno by¢ uzgod-
nione z hematologiem sprawujacym opieke
nad pacjentem.

W przypadku stosowania koncentratéw czynnikow krzepnigcia
lub desmopresyny zazwyczaj wystarczy jednorazowe podanie leku
w pierwszym dniu okresu, aby przywrocié prawidtowy poziom
czynnikéw krzepnigcia krwi i ztagodzié krwawienia.

Chirurgiczne metody leczenia
krwotocznych miesigczek

Cdy farmakologiczne leczenie nie przyno-
Si znaczacej poprawy — istnieja chirurgiczne
metody leczenia. Sg one inwazyjne, obarczo-
ne (tak jak kazdy zabieg operacyjny) ryzykiem
powikian i powinny by¢ doktadnie omdwione
z lekarzem.

Naleza do nich: usuniecie sluzowki maci-
cy (ablacja endometrium), tyzeczkowanie
jamy macicy, usuniecie macicy, usuniecie

endometriozy, wyciecie jajnikow. Zabiegi te
skutecznie redukujg bdl i krwawienia, ale
w wiekszosci przypadkow zamykaja droge
do macierzynstwa. Ponadto wigza sie z in-
terwencja chirurgiczna, dlatego powinny byc¢
rozwazane w ostatecznosci.

Wiasciwy sposob leczenia powinien dobrac
lekarz — ginekolog we wspdtpracy z hemato-
logiem, biorac pod uwage wiek kobiety, plany
zwigzane z zaktadaniem rodziny, typ choroby
oraz choroby wspotistniejace.



Cigza, porod, potdg

Choroba von Willebranda nie jest
przeciwwskazaniem do zajscia w cigze

I jej szczesliwego donoszenia. Majac skaze
krwotoczna mozna bezpiecznie miec dzieci
I cieszyC sie rodzicielstwem.

Kobiety planujace macierzynstwo musza zrezygnowac

z terapii hormonalnej, co oznacza, ze w leczeniu obfitych
miesigczek przed zajsciem w cigze wykorzystywana
bedzie desmopresyna, kwas traneksamowy lub
koncentraty czynnikdow krzepniecia.

Decyzja 0 macierzynstwie powinna byc¢ poprzedzona
konsultacja z lekarzem hematologiem i ginekologiem
w celu omowienia potencjalnych problemaow
hematologicznych w cigzy i w okresie okotoporodowym
(leczenie zalezy od typu choroby).

U wigkszosci kobiet z chorobg
von Willebranda w czasie cigzy
nie wystepujg Rrwawienia.

Dzieje sie tak, poniewaz naturalnie

dziatajace hormony zwiekszajg poziom
czynnika von Willebranda we krwi, a to
sprzyja bezpiecznemu donoszeniu cigzy.

W sporadycznych sytuacjach podawanie
desmopresyny lub koncentratow czynnikow
krzepniecia w cigzy moze by¢ konieczne

(np. jesli niezbedne jest przeprowadzenie
zabiegu operacyjnego lub inwazyjnego badania
diagnostycznego).

Warto pamietac, ze zarowno desmopresyna, jak
i koncentraty czynnikow krzepniecia moga byc¢
W Cigzy bezpiecznie stosowane, ale ich podawanie
musi odbywac sie po konsultacji z lekarzem.
Aby dobrze przygotowac sie do porodu bardzo
istotne jest wykonanie badan uktadu krzepniecia
pomiedzy 28 a 34 tygodniem cigzy. \W zaleznosci
bowiem od aktywnosci czynnikow krzepniecia
planowane jest leczenie hematologiczne
w okresie okotoporodowym.
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Kazda kobieta z rozpoznang skazg krwotoczng
powinna otrzyma¢ zalecenia dotyczgce

postepowania w okresie okotoporodowym. . o
Poinformuj swojego

lekarza i potozna
Szpital musi odpowiednio przygotowac sie do porodu takiej o skazie krwotocznej!
pacjentki (trzeba pamietac, ze oddziaty ginekologiczne rzadko
sa Na state zaopatrzone w desmopresyne lub koncentraty
czynnikow krzepniecia, dlatego o ich sprowadzenie nalezy
zadbac wczesniej).

W zaleznosci od typu choroby von Willebranda:

Z reguty nie jest potrzebne dodatkowe

R > zabezpieczenie hematologiczne przed porodem.
T ) Zwykle wymagane jest podanie koncentratu czynnikow
yp <« e > krzepniecia (lub desmopresyny) przed porodem.

Konieczne jest podawanie koncentratu czynnika

THP L — > krzepniecia przed i kilka dni po porodzie, poniewaz
poziom czynnikow Kkrzepniecia nie wzrasta w cigzy mimo

dziatania hormonow.

Choroba von Willebranda nie jest wskazaniem do ciecia cesarskiego. Preferowany jest poréod
droga naturalng, jednak decyzja o sposobie rozwigzania cigzy jest uzalezniona od wskazan
ginekologicznych. Wazne jest, aby pordd byt jak najmniej traumatyczny zarowno dla matki, jak
i dla dziecka.

Aby zminimalizowa¢ ryzyko krwawienia
w trakcie porodu, nalezy unikaé¢:

é o6 o6 O

Srodkéw mechanicznych:  zakfadania elektrod na gtowke stosowania zastrzykow nacinania krocza
kleszczy, préznociagu dziecka monitorujacych domiesniowych
czynnosc serca ptodu

Znieczulenie zewnatrzoponowe moze u pa- przed tym powiklaniem. Nalezy pamietac, ze
cjentki z choroba von Willebranda spowodo-  zwiekszone ryzyko krwawien u kobiet zchoroba
wac krwawienie. Dlatego przed jego wykona- von Willebranda wystepuje nie tylko w okresie
niem niezbedna jest konsultacja hematologa okotoporodowym, ale réwniez w okresie poto-
i ustalenie sposobu zabezpieczenia kobiety gu, czyli przez 6 tygodni po porodzie.




W ciagu kilku - kilkunastu dni od rozwiaza-
nia poziom hormondw (a wraz z nimi aktyw-
nosc czynnika VI i czynnika von Willebranda)
wracajg do stanu sprzed cigzy. Wtedy wiasnie
moga pojawiaé¢ sie nadmierne krwawie-
nia poporodowe, ktére wystepuja znacznie
czesciej U kobiet cierpigcych na zaburzenia
krzepniecia niz u kobiet zdrowych. Co ciekawe,
u kobiet z typem 1 choroby von Willebranda,
karmienie piersig utrzymuje wysoki poziom
hormonow cigzowych, co moze chroni¢ matke

przed krwawieniem po porodzie. Jezeli krwa-
wienie w okresie potogu bedzie nieprawidto-
we lub zbyt pozno leczone, konieczne moze
byC¢ przetoczenie koncentratu krwinek czer-
wonych i pozniejsze dtugotrwate leczenie po-
wstatej anemii.

Innym powiktaniem porodu, u kobiety ze ska-
za krwotoczng, moze byc¢ krwiak sromu.
Dlatego nalezy byC pod statg opieka hema-
tologa i ginekologa, zwitaszcza w tak wyjatko-
wym dla kobiety czasie, jak cigza | potog.

Nierozpoznana lub nieleczona choroba
von Willebranda zwigksza ryzyko wystgpienia
krwotoku poporodowego, ktéry moze pojawié sie
nawet po kilku dniach od rozwigzania.

Dzieci - dziedziczenie
i diagnostyka

Choroba von Willebranda jest wrodzong chorobg
genetyczng. Jest dziedziczona niezaleznie od ptci, dotyka
zarowno mezczyzn, jak i kobiety.
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Nosicielami wadliwego genu moga byc¢ oboje
rodzice, nawet jesli u zadnego z nich nie wy-
stepuja objawy. Dzieje sie tak, poniewaz choro-
ba dziedziczona jest autosomalnie. Poniewaz
dziedzicznie nie jest zalezne od pfci, prawdo-
podobienstwo odziedziczenia choroby u syna,
jest takie samo, jak u corki. Stwierdzenie czy

dziecko bedzie miato skaze krwotoczng w trak-
cie cigzy nie jest mozliwe, poniewaz badania
prenatalne w kierunku choroby von Willebran-
da nie sg w Polsce wykonywane. W niektorych
krajach istnieje jednak taka mozliwosc i czesc
rodzicow chorego dziecka decyduje sie na ta-
kie badania w kolejnej cigzy.

Schemat dziedziczenia choroby von Willebranda

Warto wiedzie¢, ze u dzieci z choroba von
Willebranda rzadko wystepuja krwotoki po po-
rodzie oraz w pierwszych miesigcach/latach
zycia. Zwykle sg one prowokowane zabiegami
operacyjnymi, zwitaszcza U dzieci z typem 3,
czyli ciezka postacig choroby.

Dlatego diagnostyka dzieci, ktorych matkimaja
chorobe von Willebranda powinna byC prze-
prowadzona zawsze przed zabiegiem opera-
cyjnym, a takze w przypadku, gdy u dziecka
obserwuje sie skionnos¢ do nadmiernych
krwawien.

Diagnostyka skazy krwotocznej u noworodka
nie jest prosta. Jedynie typ 3 czyli ciezka postac
choroby mozna rozpoznac tuz po narodzinach
dziecka. W przypadku typu 1 lub znacznej cze-
sci typu 2 wyniki badan wykonanych tuz po
urodzeniu moga by¢ prawidtowe, pomimo
istnienia choroby. Dzieje sie tak dlatego, po-
niewaz stres porodowy powoduje zwiekszenie
zawartosci czynnikow VI i czynnika von Wille-
branda u noworodka. W takich sytuacjach ko-
nieczne jest ponowne przeprowadzenie badan
ok. 6 miesiecy po porodzie.
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U dziecka u ktorego
zaistniato podejrzanie skazy
krwotocznej nalezy unikac
zastrzykow domiesniowych,
a witamine K podawac
droga doustna.

Typ 1oraz w czesci przypadkow typ 2 mozna zdiagnozowac
po 5 -6 miesigcach zycia. Niestety samo pobranie krwi
U Mmatego dziecka moze wigzac sie ze stresem, ktory moze

Dlatego zaleca sie przeprowadzanie diagnostyki u starszych
dzieci, chyba ze wystepuja objawy skazy krwotocznej badz
dziecko wymaga przeprowadzenia zabiegu operacyjnego.

Typ 1
.......... > wptynac na wynik badania.
Typ 2
Typ3 5 anie / : . .
pobierajac probke krwi pepowinowe;.

W przypadku podejrzenia typu 3 choroby von Willebranda,
badanie diagnostyczne nalezy wykonac od razu po porodzie,

U matych dzieci z chorobg von Willebranda
rzadko wystepuja grozne krwotoki przy po-
rodzie, zwilaszcza jesli narodziny przebiegna
naturalnie i z zastosowaniem wszelkich Srod-
kow ostroznosci.

Pierwsze miesigce, a nawet lata zycia dziec-
ka uptywaja zazwyczaj bezobjawowo. Ucigz-
liwe moga stac sie obfite, czeste krwawienia
Z nosa i rozlegte siniaki, ktore zaczna pojawiac

sie wraz z dorastaniem i wzrostem aktywnosci
dziecka. Ryzyko krwotoku po wszelkich za-
biegach i operacjach medycznych jest jed-
nak u takich dzieci duze (zaréwno u matych,
jak i u starszych dzieci, a zwtaszcza w typie 3
choroby). Dlatego nawet w przypadku tak ta-
godnych objawdw petng diagnostyke skazy
krwotocznej dziecka nalezy przeprowadzic
najszybciej jak to mozliwe.



Menopauza

Okres menopauzy moze byc¢ dla kobiet bardziej dotkliwy ze

wzgledu na zachodzace zmiany w gospodarce hormonalnej.

Obfite krwawienia miesigczkowe moga sie jeszcze bardziej
nasili¢, zwtaszcza u kobiet u ktorych stwierdzono skaze
krwotoczna. Przekwitanie jest trudnym, ale przejsciowym
etapem w zyciu kobiety, trwajacym 1-2 lata.

Warto pamietac, ze nawet po ustaniu uciazliwej przez

cate zycie menstruacji, nalezy by¢ w statym kontakcie

z hematologiem. Obfite krwawienia nadal moga stanowic
zagrozenie np. przy zabiegach medycznych czy wizytach

u dentysty, mimo ze poziom czynnikow krzepniecia we krwi
naturalnie wzrasta po 40 roku zycia.

Koniec miesigczkowania
nie oznacza konca
zaburzen krzepnigcia.



Choroba von Willebranda

u mezezyzn

tagodna postac choroby von Willebranda
(typ 1), ktora stanowi wiekszos¢ przypadkow,
jest czesciej rozpoznawana u kobiet, co po-
woduje, ze w rejestrach chorych na chorobe
von Willebranda z reguty przewazaja kobiety.
Wynika to z faktu, ze tagodne postaci choroby
tatwiej zauwazyC u kobiet, gdyz czesto ujaw-
niaja sie one pod postacig krwotocznych mie-
sigczek. Kobiety z zaburzeniami krzepniecia
s3 narazone rowniez na na krwawienia pod-
czas porodow, co pozwala na tatwiejsze zaob-
serwowanie problemu i szybsza diagnostyke.
Wszystko to nie oznacza jednak, ze kobiety
choruja czesciej!

Zaburzenia krzepliwosci moga ujawni¢ sie
U mezczyzn zbyt pézno, dopiero w przypad-
ku nagtego wypadku lub zabiegu chirur-
gicznego, czego konsekwencje moga by¢
bardzo powazne.

W takich wypadkach swiadomosc wiasnej
choroby jest nieoceniona - pozwala szybko
i skutecznie dobrac leki, ktore pozwola zata-
mowac krwawienie i unikngac przetoczen krwi.

Najczestsze objawy choroby von Willebranda
U mezczyzn to:

V' przedtuzone krwawienia po zabiegu
chirurgicznym lub operacji

v narastajace i przedtuzone krwawienia
Z Nosa

v tatwe siniaczenie, krwiaki i wylewy
pourazowe

V' przediuzone krwawienia po skaleczeniu

Jezeli obserwujesz te objawy - nalezy zgto-
si¢ sie do hematologa, ktéry skieruje Cie na
odpowiednie badania.
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Sport

Kochajacy sport chitopcy i mezczyzni, ktorzy
mMaja chorobe von Willebranda nie musza
rezygnowac z aktywnosci fizycznej. Klu-
czowy przy wyborze rodzaju aktywnosci fi-
zycznej jest stan stawow oraz catego uktadu
kostno-stawowego i miesniowego chorego
oraz posta¢ choroby von Willebranda: fa-
godna, umiarkowana, czy ciezka.

U osob z ciezka postacia choroby von Wil-
lebranda mechanizm krzepniecia krwi jest
zaburzony w takim stopniu, ze dochodzi
do samoistnych i pourazowych krwawien.
Szczegolnie wiec te osoby muszg miec
ostroznie dobrang forme i intensywnosc
aktywnosci fizycznej, w porozumieniu
z lekarzem hematologiem i fizjoterapeuta.
U czesci chorych niezbedne jest podanie
dozylnie koncentratu czynnika krzepniecia
przed wysitkiem fizycznym w celu zapobie-
gania wystapieniu krwawien. Pacjentom
z chorobg von Willebranda nie zaleca sie
sportow, w ktorych ryzyko uszkodzen we-

Masz wyznaczony termin na zabieg chirurgiczny?
Szykujac sie do planowanej operacji nalezy bezwzglednie
poinformowac lekarza kierujacego i oddziat chirurgiczny

o niepokojacych Cie objawach. Pozwoli to personelowi
medycznemu na przygotowanie lekow hemostatycznych
(desmopresyna i/lub koncentraty czynnika krzepniecia) nie-
zbednych do zabezpieczenia okresu okotooperacyjnego.

wnetrznych i wylewoéw wewnatrz stawow
jest wysokie (nawet u osob zdrowych), np.
boks, MMA, jazda na nartach, koszykowka,
pitka reczna. Zaleca sie, aby chorzy zawsze
konsultowali swoje plany treningowe z he-
matologiem i znajacym specyfike choroby
fizjoterapeuta.

Przy odpowiednio prowadzonej i perso-
nalizowane] profilaktyce, dobrze przygo-
towany plan treningowy, skoordynowany
Z leczeniem sprawia, ze wiekszos¢ dyscyplin
(oprocz sportow ekstremalnych badz kon-
taktowych o wysokim ryzyku kontuzji) jest
W zasiegu chorych.

Regularny sport pozwoli zachowac sil-
ne miesnie i stawy i utrzymac dobry stan
zdrowia. Ponadto, dobra kondycja fizycz-
na moze zredukowaé ilosé wylewoéw,
zwitaszcza u oséb z typem 3 choroby von
Willebranda.

Przed zabiegiem
warto przyjrzeé
sie wszystkim

objawom, ktére
mog3a wskazywac
na zaburzenia
krzepniecia krwi.
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Rozdziat 4

Porady

Skaza krwotoczna nie zamyka drzwi
do edukacji, rozwoju czy kariery
zawodowej. Przy zachowaniu
ostroznosci mozna uprawiac sport,
dbac o urode, zwiedzac swiat. Warto
przestrzegac kilku zasad, szczerze
rozmawiac z partnerem oraz byc
w statym kontakcie ze swoim lekarzem.



Seksualnosé

Satysfakcjonujaca aktywnosc¢ seksualna wptywa
pozytywnie na zdrowie fizyczne i psychiczne.
Pogtebia wiez z drugim cztowiekiem i daje
poczucie bezpieczenstwa, roztadowuje napiecie,
dziata przeciwdepresyjnie. Dlatego zaréwno

u kobiet, jak i u mezczyzn zaburzenia krzepniecia
nie powinny zakidcac zycia seksualnego.

Jak kazda aktywnosc fizyczna, stosunek ptciowy
(lub masturbacja) moze powodowac urazy,
krwiaki lub krwawienia np. przez niebezpieczne
pozycje seksualne. W wiekszosci przypadkow
krwiak lub krwawienie pojawiajace sie podczas
aktywnosci seksualnej nie sg niebezpieczne.

Jednak u kobiet pierwszy stosunek
seksualny moze dodatkowo
wigzacé sie z intensywniejszym
krwawieniem po przebiciu btony
dziewiczej.

Warto zasiegnac porady w centrum leczenia
skaz krwotocznych lub zapytac¢ ginekologa.

Wazne, by przestrzegaé
odpowiednich srodkéw

ostroznosci
i poinformowacé
partnera o swojej
chorobie.




Tatuaze i kolezyki

Wykonanie tatuazu lub piercingu
U 0sOb ze skazg krwotoczng niesie
za sobg wieksze ryzyko powiktan
Niz U 0sob zdrowych.

Alternatywa moga byc tymczasowe tatuaze
wykonane henna i kolczyki typu klipsy,
a nawet coraz modniejsze naklejki.

Nalezy pamietac, ze takie zabiegi moga po-
wodowac: krwawienia, infekcje, blizny, reakcje
alergiczne. W ciezkich przypadkach choroby
(typ 3) nie zaleca sie wykonywania tatuazu,
poniewaz niesie to za sobg ryzyko wiekszego
krwawienia.

Ponadto, istnieje obawa, ze wykonanie tatu-
azu bedzie znacznie trudniejsze, a w wyniku
nadmiernego krwawienia tatuaz stanie sie
nieestetyczny. Osoby z niewielkim lulb umiar-

kowanym stopniem choroby (typ 11 2) moga
wykonac¢ najpierw niewielkiego rozmiaru
wzor préobny w niewidocznym miejscu, w celu
poznania reakcji skory.

W przypadku piercingu, rowniez nalezy wzigc
pod uwage stopien ciezkosci choroby. Kolczy-
kowanie moze byc niebezpieczne dla osob cier-
pigcych na ciezkie zaburzenia krzepniecia krwi,
poniewaz istnieje ryzyko wystapienia krwawie-
nia i problemow z jego zatamowaniem.

Zabiegi i operacje

Szykujac sie do planowanej operacji nalezy
bezwzglednie poinformowac lekarza kieruja-
cego i oddziat chirurgiczny o istniejacych za-
burzeniach krzepniecia. Pozwoli to persone-
lowi medycznemu na przygotowanie lekow
hemostatycznych (desmopresyna i/lub kon-

Podroze

centraty czynnika krzepniecia) niezbednych
do zabezpieczenia okresu okotooperacyjnego.
Nalezy pamietaé, ze kazdy zabieg powinien
byé konsultowany z hematologiem i odby-
wac¢ sie pod jego nadzorem.

By w petni cieszyé¢ si¢ mozliwoSciami jakie dajg podroze,
osoby z chorobg von Willebranda powinny si¢ do nich
wezeséniej szezegolnie przygotowad.
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Praktyczne wskazowki
- jak przygotowaé si¢ do podrézy

Ubezpieczenie

Cierpigc na chorobe przewlekta koniecz-
ne jest upewnienie sie, czy jest sie objetym
ubezpieczeniem, ktore bedzie wazne w kra-
ju docelowej podrozy.

Informacje o leczeniu choroby
von Willebranda za granica

Nalezy zanotowac nazwy, adresy i numery
telefonodw osrodkow leczenia skaz krwo-
tocznych znajdujgcych sie na trasie podro-
zy. W tym celu mozna rowniez odwiedzic
ogolnoswiatowa witryne World Federation
of Hemophilia: www.wfh.org, gdzie znajduja
sie aktualne informacje na temat miedzy-
narodowych osrodkow leczenia.

Rozmowa z lekarzem

Zaleca sie porozmawiac z lekarzem o zabra-
niu zapasu lekow (desmopresyna, koncen-
traty) w podrdz, poniewaz moga by¢ one
trudno dostepne za granica. Warto popro-
si¢ lekarza prowadzacego o napisanie listu
z informacja o rozpoznaniu choroby, stoso-
wanej terapii, czy przyjmowanych lekach,
ktory w razie koniecznosci mozna pokazac
ratownikom medycznym lub stuzbom cel-
nym. List ten powinien by¢ napisany w jezy-
ku odwiedzanego kraju.

Przygotowanie zestawu opieki

Warto miec przy sobie zapas lekow i sprzet
do leczenia, poniewaz w miejscu docelo-
wym zakup niezbednych srodkow moze
by¢ utrudniony i wigzac¢ sie z wiekszym
kosztem. Ponadto produkty lecznicze moga
sie nieco roznic.

v' desmopresyna lub koncentrat
czynnikow krzepniecia

<\

srodki antykoncepcyjne przy stosowaniu
terapii hormonalnej

srodki przeciwbolowe
opatrunki i srodki dezynfekujace

zestawy do iniekcji (igty, strzykawki)

NS NERNEEN

pojemnik chtodzacy, aby utrzymac leki
w odpowiedniej temperaturze

Srodki bezpieczeristwa

Zawsze nalezy trzymac produkty lecznicze
i sprzet do zabiegdw przy sobie, jako bagaz
podreczny. Warto nosic tez list poswiadczo-
ny przez lekarza i instytucje wydajaca, aby
W razie koniecznosci pokaza¢ go organom
celnym. Pomoze to uniknac ktopotliwych
sytuacji zwigzanych z posiadaniem lekow
i strzykawek.




Sport

Osoby cierpigce na chorobe
von Willebranda powinny dbac
0 swojg dobra kondycje fizyczna.

Korzysci wynikajace z regularnych

cwiczen, w wiekszosci przypadkow,

przewyzszaja ryzyko zwigzane
Z Uprawianiem sportow.

Najwieksza zaletg cwiczen jest poprawa kon-
dycji, stabilny aparat wiezadiowy, mniej
krwawien i mniejsze ryzyko choréb cywiliza-
cyjnych oraz poprawa samopoczucia.

Osoby z fagodng skaza krwotoczna moga
uprawiac¢ wszelkiego rodzaju sporty - nawet
te kontaktowe (np. pitka nozna) czy sporty
o tzw. podwyzszonym ryzyku (np. narciar-
stwo). Osoby z 3 typem choroby, powinny
by¢ ostrozniejsze, poniewaz pewne rodza-
je aktywnosci moga prowadzi¢ do powaz-
nych krwotokéw (np. wylewoéw do stawow
i miesni). W przypadku ciezsze] postaci cho-

Niezaleznie od typu choroby
zawsze warto byé w dobrej
formie, bo aktywno$é fizyczna
zmniejsza liczbe wylewow,

nawet u 0séb z typem 3 choroby.
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roby zalecane sg konsultacje z fizjoterapeuta,
ktory dobierze odpowiednie ¢wiczenia.

Dobierajac rodzaj aktywnosci sportowej nale-
zy wzig¢ pod uwage indywidualne preferen-
cje i mozliwosci, tak aby ruch byt najbardziej
korzystny. Szczegdlnie polecane sa ptywanie
oraz gimnastyka, poniewaz oprécz wzmac-
Nniania miesni dodatkowo stabilizuja stawy
i utatwiaja utrzymanie prawidtowe] wagi.
Mimo licznych korzysci wynikajacych z upra-
wiania sportow, nalezy rowniez pamietac o za-
chowaniu odpowiednich srodkow ostroznosci
- ¢wiczgc swiadomie i bezpiecznie.

Warto poinformowac
nauczyciela w-fu lub
trenera o chorobie

i zadba¢ o regularne
konsultacje
fizjoterapeutyczne
i ortopedyczne.




Edukacja

Dzieci z zaburzeniami krzepniecia
i choroba von Willebranda maja
takie same potrzeby | mozliwosci,
Jak dzieci zdrowe. Wazne jest

aby regularnie uczeszczaty do
szkoty i w petni integrowaty sie

Z rowiesnikami.

Skazy krwotoczne nie
stanowiq przeciwskazan

do zajeé dodatkowych,
aktywnosei sportowej, zabaw
grupowych, wycieczek itp.

Warto jednak podzielic sie

Z pracownikami szkoty informacjami

o chorobie von Willebranda, zapoznac ich
Z objawami, opowiedzie¢ o prawidtowej
reakcji i udzielaniu pomocy np.

W przypadku krwotoku z nosa, ktory jest
najczestszym objawem wsrod dzieci.

Do karty szkolnej warto dotaczy¢ kopie
dokumentacji medycznej dziecka oraz
podac numer telefonu do osrodka
leczenia skaz krwotocznych, w ktérych
dziecko sie leczy.

Szczera rozmowa Z nauczycielem jest
wazna z jeszcze jednego wzgledu.
Zdarzaja sie przypadki, kiedy rodzice sg
oskarzani o znecanie sie nad dzieckiem,
poniewaz u 0sob cierpigcych na skaze
krwotoczna czesto pojawiaja sie liczne
siniaki.

Otwartosc podczas rozmowy moze
zmniejszyc¢ prawdopodobienstwo
niewfasciwej oceny sytuacji.

Nauczyciele,
opiekunowie powinni
wiedzie¢ o problemach

zdrowotnych dziecka, by
w nagtych przypadkach
umiejetnie zareagowac.
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Jezeli szukasz merytorycznej i praktycznej
wiedzy o zyciu ze skaza krwotoczng, chcesz sie
zainspirowac i zmotywowac do dziatania,

dotgcez do nas!

“ tajemnicevonwillebranda edukacja
. . . wsparcie
tajemnicevonwillebranda spotecznosé

‘ ‘ ‘ www.choroba-von-willebranda.pl
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