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Skazy krwotoczne
Cele: Po przeczytaniu tego artykułu czytelnik powinni umieć:
1. Omowić fizjologię hemostazy.
2. Opisać objawy kliniczne wskazujące na występowanie skaz krwotocznych.
3. Znać algorytm diagnostyczny służący do oceny pacjentów z podejrzeniem

występowania skaz krwotocznych.
4. Rozpoznać najczęściej występujące wrodzone skazy krwotoczne i znać sposoby ich

leczenia.

Omówienie hemostazy
Termin hemostaza odnosi się do procesu, dzięki któremu dochodzi do zatrzymania krwa-
wienia w zamkniętym układzie krążenia. Znajomość fizjologicznych procesów hemostazy
umożliwia klinicyście identyfikację dzieci, u których występują zarówno wrodzone, jak
i nabyte zaburzenia hemostazy, ułatwia zlecenie właściwych badań diagnostycznych i włą-
czenie skutecznego leczenia.

W odpowiedzi na uraz (ryc. 1) dochodzi do miejscowego obkurczenia naczyń krwiono-
śnych, co zmniejsza przepływ krwi i zapobiega krwawieniu. Pierwotna hemostaza polega
na następujących po sobie interakcjach między płytkami krwi, czynnikiem von Willebran-
da (vWF) i ścianą naczynia, w wyniku których w miejscu uszkodzenia naczynia tworzy się
czop płytkowy. Czynnik von Willebranda jest multimerem, glikoproteiną osoczową, któ-
ra jest syntetyzowana i magazynowana w śródbłonku i megakariocytach. Jest ona uwalnia-
na w miejscu uszkodzenia naczynia. Krążący vWF wiąże również i stabilizuje osoczowy
czynnik krzepnięcia VIII. Odsłonięte elementy leżące pod śródbłonkiem, takie jak kolagen,
wiążą czynnik von Willebranda, który z kolei pośredniczy w adhezji płytek krwi do ścia-
ny naczynia w miejscu jego uszkodzenia. Receptory płytkowe, czynnik von Willebranda
i fibrynogen pośredniczą w interakcji między płytkami krwi, prowadząc do ich agregacji,
aktywacji, wydzielania zawartości ziarnistości płytek krwi i dodatkowej ich agregacji.
Powstający czop płytkowy przyczynia się do zahamowania krwawienia, ale jest on two-
rem nietrwałym. Dlatego też musi być wzmocniony przez tworzenie się zorganizowanego
skrzepu fibrynowego w procesie aktywacji układu krzepnięcia krwi w przebiegu wtórnej
hemostazy.

Proces krzepnięcia krwi obejmuje kaskadę reakcji aktywujących krzepnięcie. Na każ-
dym etapie prekursorowe białko (np. czynnik X), w obecności jonów wapnia i fosfolipi-
dów powierzchniowych, leżących na uszkodzonych komórkach śródbłonka i płytkach
krwi, ulega konwersji do aktywnego białka (np. Xa).

Krzepnięcie jest inicjowane na drodze zewnątrzpochodnej. W wyniku uszkodzenia śród-
błonka zostaje odsłonięty czynnik tkankowy (TF). Wiąże się on z czynnikiem VII i tworzy
się kompleks czynnik T/czynnik VIIa, który aktywuje czynnik IX i X. Czynnik Xa aktywu-
je protrombinę do trombiny, głównego mediatora procesu krzepnięcia. Trombina spełnia
wiele funkcji w procesie krzepnięcia i w wielu innych procesach fizjologicznych. Podsta-
wowym jej zadaniem w hemostazie jest jednak zamiana fibrynogenu w nierozpuszczalną fi-
brynę. Monomery fibryny ulegają polimeryzacji w obecności czopu płytkowego i dalszej
stabilizacji na skutek katalitycznego działania czynnika XIII. Powstające wstępnie połącze-
nie czynnika Xa z trombiną w zewnątrzpochodnym szlaku krzepnięcia nie wystarcza jed-
nak do tego, aby powstał mocny i trwały skrzep fibrynowy. Dzięki istnieniu pętli sprzężenia
zwrotnego, przez trombinę dochodzi do aktywacji szlaku krzepnięcia wewnątrzpochodne-
go. Trombina może aktywować czynnik XI, który z kolei aktywuje czynnik IX do czynni-
ka IXa. Ta reakcja dalej nasila tworzenie się czynnika Xa i trombiny. Połączenie szlaków
krzepnięcia zewnątrzpochodnego i wewnątrzpochodnego nazywane bywa wspólną dro-
gą procesu krzepnięcia. Dodatkowo trombina aktywuje dwa ważne kofaktory krzepnię-
cia, czynniki VIII i V. Czynnik VIIIa jest kofaktorem dla czynnika IXa, wzmacnia on
wielkorotnie aktywność proteolityczną czynnika X. Czynnik Va jest kofaktorem dla czyn-
nika Xa i wzmacnia aktywność proteolityczną czynnika Xa w stosunku do protrombiny.
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To działanie powoduje w końcu szybkie zwiększenie two-
rzenia się trombiny wystarczające do zapewnienia sku-
tecznej hemostazy. Fizjologiczne znaczenie „pętli
wzmacniającej” w hemostazie ilustrują ciężkie objawy
krwawienia towarzyszące niedoborowi jednego z czynni-
ków krzepnięcia (np. czynnika VIII powodującego wystą-
pienie hemofilii A).

Fizjologiczne inhibitory procesu krzepnięcia regulują
każdy etap hemostazy. Na szlaku zewnątrzpochodnym in-
hibitory czynnika tkankowego wiążą się z nim i hamują
działanie czynników T/VIIa i Xa. Białko C jest aktywowa-
ne przez trombinę do aktywnej postaci białka C, która

wraz ze swoim kofaktorem, białkiem S, inaktywuje pro-
teolitycznie czynniki VIIIa i Va, hamując wewnątrzpo-
chodny szlak krzepnięcia. Antytrombina jest kluczowym
inhibitorem wspólnej drogi krzepnięcia, tworząc kompleks
z czynnikiem Xa i trombiną. Po utworzeniu się skrzepu fi-
brynowego przebiegające przy udziale plazminy procesy
fibrynolityczne regulują jego wielkość, aby w końcu do-
prowadzić do jego całkowitego rozpuszczenia.

Do znajdującego się w surowicy układu kalikreina/kini-
na należą czynniki: XII, prekalikreina i XI. Te białka zna-
ne są również pod nazwą układu kontaktowego, ponieważ
czynnik XII ulega autoaktywacji wtedy, gdy kontaktuje się
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RY CI NA 1. Układ krzep nię cia. F – czyn nik, vWF – czyn nik von Wil le bran da, TFPI (tis sue fac tor pa th way in hi bi tor) – in hi bi tor ze wną trz po chod -
ne go szla ku krzep nię cia. In hi bi to ry krzep nię cia za zna czo no na czer wo no.  
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z ujem nie na ła do wa ną po wierzch nią, np. ścian ką szkla nej
pro bów ki. Au to ak ty wa cja czyn ni ka XII po wo du je ak -
ty wa cję pre ka li kre iny i dodat ko wą am pli fi ka cję czyn ni -
ka XII, w dal szej ko lej no ści po wo du je ak ty wa cję
czyn ni ka XI, któ ry mo że za ini cjo wać we wnątrz po chod ny
układ krzep nię cia. Nie do bo ry czyn ni ka XII i pre ka li kre iny
nie ma ją jed nak bez po śred nie go wpły wu na wy stę po wa nie
krwa wie nia. Ten układ nie jest fi zjo lo gicz ny i od po wie -
dzial ny za za cho wa nie he mo sta zy, ale jest kli nicz nie przy -
dat ny, ja ko czas czę ścio wej trom bo pla sty ny po ak ty wa cji
(APTT) i słu ży do oce ny skład ni ków we wnątrz po chod ne -
go ukła du krzep nię cia. 

Wpływ wie ku na układ krzep nię cia
Więk szość czyn ni ków krzep nię cia wy stę pu je już u 10-ty -
go dnio we go pło du, są one głów nie syn te ty zo wa ne w wą -
tro bie. Wy twa rza nie bia łek wzra sta wraz z wie kiem
cią żo wym oraz w pierw szym ro ku ży cia, w któ rym ak -
tyw ność oso czo wa więk szo ści czyn ni ków krzep nię cia
zbli ża się do war to ści spo ty ka nych u do ro słych. Po uro -
dze niu stę że nia za leż nych od wi ta mi ny K czyn ni ków
krzep nię cia (pro trom bi ny, czyn ni ków VII, IX i X) i in hi -
bi to rów, bia łek C i S, osią ga ją 50% war to ści wy stę pu ją -
cych u do ro słych. Dla po rów na nia, war to ści fi bry no-
ge nu, czyn ni ków VIII, V i XIII oraz in hi bi to rów są po dob -
ne lub wyż sze niż u do ro słych. Stę że nia czyn ni ka von Wil -
le bran da są pod wyż szo ne po uro dze niu i utrzy mu ją się
przez kil ka pierw szych mie się cy ży cia. Z punk tu wi dze nia
kli nicz ne go wy ni ki wie lu róż nych ba dań ukła du krzep nię -
cia na le ży in ter pre to wać, uwzględ nia jąc wiek ba da nej oso -
by i od po wia da ją ce mu pra wi dło we war to ści. 

Oce na dziec ka ze skazą krwotoczną
Dzie ci, u któ rych wy stę pu je skaza krwotoczna, czę sto
zgła sza ją się do pe dia try z bu dzą cy mi po dej rze nie ob -
ja wa mi, nie pra wi dło wy mi wy ni ka mi ba dań la bo ra to -
ryj nych lu b do dat nim wy wia dem ro dzin nym. Cięż kie
skazy krwotoczne, ta kie jak he mo fi lia czę sto ujaw nia ją
się już w pierw szym ro ku ży cia, a lżej sze np. cho ro ba
von Wil le bran da czy nie pra wi dło wo ści w za kre sie funk -
cji pły tek krwi mo gą przez la ta nie da wać żad nych ob -
ja wów kli nicz nych do cza su, aż doj dzie do zna czą ce go
wy zwa nia w za kre sie he mo sta zy. Aby usta lić praw do po -
dob ne roz po zna nie i włą czyć od po wied nie le cze nie, ko -
niecz na jest do kład na oce na kli nicz na pa cjen ta, ana li za
wy wia du ro dzin ne go, wy stę pu ją cych ob ja wów kli nicz -
nych i wy ko na nie od po wied nich ukie run ko wa nych ba -
dań la bo ra to ryj nych. 

Oce na kli nicz na
Sys te ma tycz ne po dej ście, uwzględ nia ją ce po niż sze py -
ta nia, mo że po móc w usta le niu pre cy zyj ne go roz po zna -
nia. 
Czy mam do czy nie nia ze skazą krwotoczną? Do ty po wych ob -
ja wów na le ży ła twe si nia cze nie, krwa wie nie z błon ślu -
zo wych (krwa wie nie z no sa, krwo tok mie siącz ko wy,

krwa wie nie z ja my ust nej, ukła du mo czo wo -płcio we go
lub od by tu), wy stę po wa nie nie spo dzie wa nych krwo to -
ków w cza sie i po za bie gach chi rur gicz nych i głę bo kie
krwa wie nia do tka nek np. mię śni i sta wów. Po nie waż
wie le z tych ob ja wów czę sto mo że wy stę po wać w wie ku
dzie cię cym, praw dzi wym wy zwa niem dla pe dia try jest
pod ję cie de cy zji, kie dy na le ży prze pro wa dzić ba da nia do -
dat ko we. Każdy z ob ja wów krwa wie nia do dat ko wo
nabiera zna cze nia, jeżeli wy stę pują in ne ob ja wy krwa wie -
nia lub jeśli oce na uwzględnia wy stę po wa nie  ura zu. 

Krwia ki wy stę pu ją ce u dzie ci mu szą być róż ni co wa ne
z przy czy na mi ze wnętrz ny mi, np. mal tre to wa niem dziec -
ka, któ re wy stę pu je czę ściej niż he mo fi lia. Ura zy zlo ka -
li zo wa ne na skle pie niu czasz ki, klat ce pier sio wej,
ple cach, ko ściach dłu gich mo gą po zo sta wiać śla dy po na -
rzę dziu, któ rym je za da no. Krwia ki to warzy szą ce pier -
wot nym za bu rze niom he mo sta zy zwy kle zlo ka li zo wa ne
są w oko li cach wy stę po wa nia ty po wych ura zów u dzie -
ci, a więc na wy sta ją cych czę ściach ko ści dłu gich lub
wzdłuż wy rost ków kol czy stych krę gów. Zwy kle są one
po wierz chow ne i moż na stwier dzić róż ne sta dia ustę po -
wa nia. Obec ność wy bro czyn mo że su ge ro wać za bu rze -
nia funk cji pły tek krwi lub cho ro bę von Wil le bran da.
Zwy kle si nia ki, któ re nie są ogra ni czo ne do dy stal nych
od cin ków koń czyn, ma ją śred ni cę po wy żej 25 mm i są
zwią za ne z krwia ka mi i si nia ka mi nie pro por cjo nal nie
wiel ki mi w sto sun ku do me cha ni zmu za dzia ła nia ura zu,
bar dziej wska zu ją na za bu rze nia he mo sta zy. Krwia ki
śród mię śnio we mo gą być trud niej sze do wy kry cia, zwy -
kle jed nak po wo du ją obrzęk gru py mię śni i ból pod czas
ru chu. Wy le wy krwi do sta wu po wo du ją upo śle dze nie
je go czyn no ści, wy sięk, ucie ple nie i ból w cza sie wy ko ny -
wa nia bier nych ru chów w da nym sta wie i są czę stym ob -
ja wem he mo fi lii. U ma łych dzie ci je dy nym wi docz nym
ob ja wem mo że być nie chęć do cho dze nia lub uży wa nia
cho rej koń czy ny. 

Czę stą skar gą zgła sza ną przez dzie ci jest krwa wie nie
z no sa, naj praw do po dob niej wy wo ła ne czyn ni ka mi miej -
sco wy mi, ta ki mi jak wy sy cha nie błon ślu zo wych no sa,
uraz czy aler gicz ny nie żyt no sa. Wśrod pa cjen tów kie ro -
wa nych do kli ni ki he ma to lo gii dzie cię cej z po wo du na -
wra ca ją cych krwa wień z no sa, u 25-33% roz po zna je się
za bu rze nia krzep nię cia krwi. Krwo tok z no sa wy ma ga
wi zy ty w od dzia le ra tun ko wym. Krwo tok wy stę pu ją cy
jed no cze śnie z obu prze wo dow no so wych, współ wy stę -
pu ją cy z in ny mi ob ja wa mi krwa wie nia i wy wia dem ro -
dzin nym w kie run ku po dob nych krwa wień, zwięk sza
praw do po do bień stwo, że pod ło żem mo gą być skazy
krwotoczne. 

U star szej dziew czyn ki krwo tok mie siącz ko wy mo że
być pierw szym ob ja wem skazy krwotocznej i czę sto wy -
stę pu je pod czas pierw szej mie siącz ki. Krwo to ki mie siącz -
ko we czę sto wią żą się z nie do krwi sto ścią i sub op ty mal ną
ja ko ścią ży cia. W ga bi ne cie le kar skim do oce ny ob fi to -
ści mie siącz ki moż na za sto so wać pół i lo ścio wą me to dę
w po sta ci wy kre su. Czę ste zmia ny pod pa sek (czę ściej
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się już w pierw szym ro ku ży cia, a lżej sze np. cho ro ba
von Wil le bran da czy nie pra wi dło wo ści w za kre sie funk -
cji pły tek krwi mo gą przez la ta nie da wać żad nych ob -
ja wów kli nicz nych do cza su, aż doj dzie do zna czą ce go
wy zwa nia w za kre sie he mo sta zy. Aby usta lić praw do po -
dob ne roz po zna nie i włą czyć od po wied nie le cze nie, ko -
niecz na jest do kład na oce na kli nicz na pa cjen ta, ana li za
wy wia du ro dzin ne go, wy stę pu ją cych ob ja wów kli nicz -
nych i wy ko na nie od po wied nich ukie run ko wa nych ba -
dań la bo ra to ryj nych. 

Oce na kli nicz na
Sys te ma tycz ne po dej ście, uwzględ nia ją ce po niż sze py -
ta nia, mo że po móc w usta le niu pre cy zyj ne go roz po zna -
nia. 
Czy mam do czy nie nia ze skazą krwotoczną? Do ty po wych ob -
ja wów na le ży ła twe si nia cze nie, krwa wie nie z błon ślu -
zo wych (krwa wie nie z no sa, krwo tok mie siącz ko wy,

krwa wie nie z ja my ust nej, ukła du mo czo wo -płcio we go
lub od by tu), wy stę po wa nie nie spo dzie wa nych krwo to -
ków w cza sie i po za bie gach chi rur gicz nych i głę bo kie
krwa wie nia do tka nek np. mię śni i sta wów. Po nie waż
wie le z tych ob ja wów czę sto mo że wy stę po wać w wie ku
dzie cię cym, praw dzi wym wy zwa niem dla pe dia try jest
pod ję cie de cy zji, kie dy na le ży prze pro wa dzić ba da nia do -
dat ko we. Każdy z ob ja wów krwa wie nia do dat ko wo
nabiera zna cze nia, jeżeli wy stę pują in ne ob ja wy krwa wie -
nia lub jeśli oce na uwzględnia wy stę po wa nie  ura zu. 

Krwia ki wy stę pu ją ce u dzie ci mu szą być róż ni co wa ne
z przy czy na mi ze wnętrz ny mi, np. mal tre to wa niem dziec -
ka, któ re wy stę pu je czę ściej niż he mo fi lia. Ura zy zlo ka -
li zo wa ne na skle pie niu czasz ki, klat ce pier sio wej,
ple cach, ko ściach dłu gich mo gą po zo sta wiać śla dy po na -
rzę dziu, któ rym je za da no. Krwia ki to warzy szą ce pier -
wot nym za bu rze niom he mo sta zy zwy kle zlo ka li zo wa ne
są w oko li cach wy stę po wa nia ty po wych ura zów u dzie -
ci, a więc na wy sta ją cych czę ściach ko ści dłu gich lub
wzdłuż wy rost ków kol czy stych krę gów. Zwy kle są one
po wierz chow ne i moż na stwier dzić róż ne sta dia ustę po -
wa nia. Obec ność wy bro czyn mo że su ge ro wać za bu rze -
nia funk cji pły tek krwi lub cho ro bę von Wil le bran da.
Zwy kle si nia ki, któ re nie są ogra ni czo ne do dy stal nych
od cin ków koń czyn, ma ją śred ni cę po wy żej 25 mm i są
zwią za ne z krwia ka mi i si nia ka mi nie pro por cjo nal nie
wiel ki mi w sto sun ku do me cha ni zmu za dzia ła nia ura zu,
bar dziej wska zu ją na za bu rze nia he mo sta zy. Krwia ki
śród mię śnio we mo gą być trud niej sze do wy kry cia, zwy -
kle jed nak po wo du ją obrzęk gru py mię śni i ból pod czas
ru chu. Wy le wy krwi do sta wu po wo du ją upo śle dze nie
je go czyn no ści, wy sięk, ucie ple nie i ból w cza sie wy ko ny -
wa nia bier nych ru chów w da nym sta wie i są czę stym ob -
ja wem he mo fi lii. U ma łych dzie ci je dy nym wi docz nym
ob ja wem mo że być nie chęć do cho dze nia lub uży wa nia
cho rej koń czy ny. 

Czę stą skar gą zgła sza ną przez dzie ci jest krwa wie nie
z no sa, naj praw do po dob niej wy wo ła ne czyn ni ka mi miej -
sco wy mi, ta ki mi jak wy sy cha nie błon ślu zo wych no sa,
uraz czy aler gicz ny nie żyt no sa. Wśrod pa cjen tów kie ro -
wa nych do kli ni ki he ma to lo gii dzie cię cej z po wo du na -
wra ca ją cych krwa wień z no sa, u 25-33% roz po zna je się
za bu rze nia krzep nię cia krwi. Krwo tok z no sa wy ma ga
wi zy ty w od dzia le ra tun ko wym. Krwo tok wy stę pu ją cy
jed no cze śnie z obu prze wo dow no so wych, współ wy stę -
pu ją cy z in ny mi ob ja wa mi krwa wie nia i wy wia dem ro -
dzin nym w kie run ku po dob nych krwa wień, zwięk sza
praw do po do bień stwo, że pod ło żem mo gą być skazy
krwotoczne. 

U star szej dziew czyn ki krwo tok mie siącz ko wy mo że
być pierw szym ob ja wem skazy krwotocznej i czę sto wy -
stę pu je pod czas pierw szej mie siącz ki. Krwo to ki mie siącz -
ko we czę sto wią żą się z nie do krwi sto ścią i sub op ty mal ną
ja ko ścią ży cia. W ga bi ne cie le kar skim do oce ny ob fi to -
ści mie siącz ki moż na za sto so wać pół i lo ścio wą me to dę
w po sta ci wy kre su. Czę ste zmia ny pod pa sek (czę ściej
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niż co 2 h), mie siącz ki prze dłu ża ją ce się po nad 7 dni
lub krwa wie nie mie siącz ko we wy stę pu ją ce czę ściej niż
raz w mie sią cu, wska zu ją na krwo tok mie siącz ko wy.
W 2000 ro ku Ame ri can Col le ge of Ob ste tricians and
Gy ne co lo gists (ACOG) wy da ło za le ce nia, aby ko bie ty
z krwo to ka mi mie siącz ko wy mi ba dać w kie run ku cho -
ro by von Wil le bran da. Czę sty mi przy czy na mi krwo to -
ków mie siącz ko wych są rów nież za bu rze nia funk cji
pły tek krwi i in ne ko agu lo pa tie. 

U dzie ci krwa wie nie czę sto to wa rzy szy ob rze za niu,
wy cię ciu mig dał ków i ekstrakcji zę bów. Po za wy stę po -
wa niem nie kon tro lo wa ne go krwa wie nia w po lu ope ra -
cyj nym krwa wie nie u cho rej oso by mo że ujaw nić się
po za miej scem wy ko ny wa nia sa me go za bie gu (np.
z miejsc dre no wa nych, z do stę pu do ży ły) i wią że się
z gor szym go je niem ran oraz za ka że nia mi. Ko niecz ność
prze to cze nia krwi pod czas lub po za bie gu chi rur gicz nym,
w któ rym zwy kle nie do cho dzi do znacz nej utra ty krwi,
mo że rów nież wska zy wać na wy stę po wa nie za bu rzeń
krzep nię cia. Krwa wie nie po ton si lek to mii lub ade no to -
mii w przy pad ku za bu rzeń krzep nię cia czę sto wy stę pu je
do pie ro w 7-10 dni po ope ra cji. 
Ja ki jest kli nicz ny fe no typ krwa wie nia? W pier wot nych za -
bu rze niach he mo sta zy zwy kle ob ser wu je się krwa wie -
nia z błon ślu zo wych, cha rak te ry zu ją ce się ła twym
two rze niem si nia ków, krwa wie nia mi z no sa, po wsta -
wa niem wy bro czyn i są cze niem krwi z ran chi rur gicz -
nych. Pe dia tra po wi nien brać pod uwa gę wy stę po wa nie
za bu rzeń funk cji pły tek krwi, czyn ni ka von Wil le bran -
da lub ścia ny na czyń. Z dru giej stro ny głę bo kie krwa -
wie nie tkan ko we (krwia ki, krwo to ki do sta wów
i mię śni) i póź ne krwa wie nie po za bie gach chi rur gicz -
nych bar dziej prze ma wia ją za nie pra wi dło wo ścia mi
w za kre sie czyn ni ków krzep nię cia. W tej gru pie osób
naj częst szą cho ro bą jest he mo fi lia, mo gą rów nież wy -
stę po wać in ne rzad sze nie do bo ry czyn ni ków krzep -
nię cia. 
Czy jest to za bu rze nie wro dzo ne czy na by te? Cięż kie wro dzo -
ne skazy krwotoczne naj czę ściej ujaw nia ją się już w wie ku
no wo rod ko wym lub wcze snym nie mow lę cym. Wy stę po -
wa nie krwa wie nia po ob rze za niu, z ki ku ta pę po wi ny,
krwiak czasz ko wy i po po ro do wy krwo tok pod czep co wy
są głów ny mi ob ja wa mi skazy krwotocznej u po za tym
zdro wych dzie ci. Dla te go w przy pad ku wy stą pie nia tych
ob ja wów, po dej rze wa jąc za bu rze nia krzep nię cia, za wsze
po win no się prze pro wa dzić do kład ną oce nę dziec ka. Czę -
stość wy stę po wa nia krwo to ków we wnątrz czasz ko wych
u cho rych na he mo fi lię no wo rod ków płci mę skiej sza cu je
się na 3%, ale war to ści mo gą się gać 25% u pa cjen tów
z nie do bo rem czyn ni ka XIII. W tych przy pad kach dia gno -
sty ka za bu rzeń krzep nię cia po win na być szyb ka, po nie -
waż ko niecz ne jest wdro że nie le cze nia przy wra ca ją ce go
pra wi dło we krzep nię cie, aby za po biec roz sze rza niu się
krwo to ku. 

Tyl ko u dwóch trze cich pa cjen tów cho rych na he -
mo fi lię do dat ni jest wy wiad ro dzin ny w kie run ku tej

cho ro by. Dla te go też trze ba być bar dzo czuj nym, na -
wet wte dy, gdy w wy wia dzie ro dzin nym nie ma cho -
rych na he mo fi lię. Po nie waż he mo fi lia jest cho ro bą
zwią za ną z dzie dzi cze niem sprzę żo nym z chro mo so -
mem X, wy wiad ro dzin ny po wi nien sku piać się na ku -
zy nach mat ki, wuj kach i dziad ku. Nie któ re rzad kie
za bu rze nia funk cji pły tek krwi (np. trom ba ste nia Glan -
zman na) i nie do bo ry czyn n ków krzep nię cia (np. czyn -
ni ka XIII) są dzie dzi czo ne au to so mal nie re ce syw nie
i czę stość ich wy stę po wa nia wzra sta w gru pach osób
spo krew nio nych. Czę ste wro dzo ne skazy krwotoczne
(ta kie jak cho ro ba von Wil le bran da i ła god ne za bu rze -
nia funk cji pły tek) zwy kle są wro dzo ne, dzie dzi czo ne
au to so mal nie do mi nu ją co. Na wet te czę ściej wy stę pu -
ją ce za bu rze nia krzep nię cia mo gą mieć róż ną eks pre -
sję i dla te go ist nie je więk sze praw do po do bień stwo, że
ujaw nią się u ko biet (np. w po sta ci krwo to ku po po ro -
do we go). 
Czy ja kieś cho ro by ukła do we lub le ki na si la ją krwa wie nie?
Po win no się po dej rze wać wy stę po wa nie na by tych skaz
krwotocznych u osób z innymi schorzeniami lub przyj mu -
ją cych ak tu al nie le ki. Naj waż niej szy de fekt he mo sta zy mo -
że mieć zwią zek z le cze niem środ ka mi, któ re ma ją do brze
udo ku men to wa ne dzia ła nie prze ciw płyt ko we (np. kwas
ace ty lo sa li cy lo wy czy in ne nie ste ro ido we le ki prze ciw za -
pal ne [NLPZ]), jed nak rów nież wie le in nych le ków sto -
so wa nych w le cze niu róż nych cho rób mo że mieć
nie do ce nia ny wpływ na funk cję pły tek krwi i na le ży o tym
pa mię tać, ana li zu jąc da ny przy pa dek. Róż no rod ne cho ro -
by mo gą po wo do wać wy stę po wa nie krwa wień w prze bie -
gu ma ło płyt ko wo ści czy mocz ni cy. Nie pra wi dło wo ści
wy stę pu ją ce w za kre sie czyn ni ków krzep nię cia mo gą być
ob ja wem cho rób wą tro by, to wa rzy szyć nie do bo ro wi wi ta -
mi ny K lub roz sia ne mu wykrzepianiu we wnątrz na czy nio -
we mu (DIC). 

Ba da nia la bo ra to ryj ne
Aby usta lić wła ści we roz po zna nie i da lej mo ni to ro wać
pa cjen tów, u któ rych wy stę pu je skaza krwotoczna, ko -
niecz ne jest wy ko na nie wia ry god nych ba dań la bo ra to ryj -
nych pierw sze go rzu tu (prze sie wo wych) i dru gie go rzu tu
(w kie run ku okre ślo nych cho rób) (ryc. 2). Do stęp ne ba da -
nia kli nicz ne moż na rów nież po gru po wać zgod nie z tym,
czy oce nia ją one skład owe od po wie dzial ne za pier wot ną
he mo sta zę, czy też czyn ni ki krzep nię cia. 
Ba da nia kli nicz ne oce nia ją ce pier wot ną he mo sta zę. W pierw -
szym rzę dzie na le ży wy ko nać ba da nie peł nej mor fo lo gii
krwi ob wo do wej wraz z roz ma zem. Czas krwa wie nia jest
te stem, któ ry ma hi sto rycz ne zna cze nie w wy kry wa niu
pier wot nych za bu rzeń he mo sta zy. Ni ska czu łość i swo -
istość te go ba da nia u dzie ci ogra ni cza je go za sto so wa nie.
Współ cze śnie do stęp ne są w la bo ra to riach kli nicz nych
no we ana li za to ry czyn no ści pły tek (PFA), ale nie moż na
na nich po le gać i sto so wać do wy szu ki wa nia pa cjen tów
z cho ro bą von Wil le bran da lub de fek ta mi czyn no ści pły -
tek krwi, a ich ru ty no we za sto so wa nie na dal bu dzi kon -

047_058_sharathkumar:Layout 2 2009-06-05 08:36 Page 50

Skazy krwotoczne

Czerwiec 2009, Vol. 13 Nr 3 Pediatria po Dyplomie | 51

tro wer sje. Dla te go też, je śli po dej rze wa się wy stę po wa -
nie tych za bu rzeń, na le ży wy ko nać swo iste ba da nia
(czyn ni ka von Wil le bran da, ba da nia agre ga cji pły tek
krwi). 
Ba da nia kli nicz ne słu żą ce oce nie czyn ni ków krzep nię cia. Czas
pro trom bi no wy (PT) i czę ścio wej trom bo pla sty ny
po ak ty wa cji (APTT) są ba da nia mi prze sie wo wy mi
ukła du krzep nię cia wy ko ny wa ny mi w cytrynianowym
osoczu. War to ści ozna cze nia PT czę sto po da je się ja ko
mię dzy na ro do wy współ czyn nik znor ma li zo wa ny (in -
ter na tio nal nor ma li zed ra tio, INR), uwzględ nia jąc róż -
ną czu łość od czyn ni ków. Czas pro trom bi no wy jest
mia rą ak tyw no ści czyn ni ków dro gi krzep nię cia ze wną -
trz po chod nej (VII) i wspól nej dro gi (czyn ni ków V, X,
pro trom bi ny, fi bry no ge nu). APTT oce nia spraw ność
ukła du kon tak to we go (pre ka li kre inę, czyn nik XII)
oraz ak tyw ność ukła du we wnątrz po chod ne go (czyn -
nik VIII, IX i XI) i czyn ni ki uczest ni czą ce we wspól nej
dro dze krzep nię cia. Czu ło ści róż nych od czyn ni ków
uży wa nych do ozna cza nia PT i APTT mo gą się róż nić
i przyj mo wać war to ści pra wi dło we w przy pad ku
wystę po wa nia ła god nych nie do bo rów czyn ni ków
krzep nię cia. Z te go po wo du u pa cjen tów, u któ rych
po dej rze wa się skazę krwotoczną, na le ży wy ko nać

swo iste ba da nia oce nia ją ce po szcze gól ne czyn ni ki
krzep nię cia. Zro zu mie nie za leż no ści mię dzy PT, APTT,
ukła dem we wnątrz po chod nym, ze wną trz po chod nym
i wspól ną dro gą po ma ga w wy bo rze ba dań do dat ko -
wych oce nia ją cych określone czyn ni ki krzep nię cia
(ryc. 2). 

Koń co wym eta pem za rów no w przy pad ku PT, jak
i APTT jest za mia na roz pusz czal ne go fi bry no ge nu
w nie roz pusz czal ną fi bry nę. Po nie waż ża den z po -
wyższch te stów nie oce nia ak tyw no ści czyn ni ka XIII,
na le ży prze pro wa dzić swo iste ba da nie, aby nie prze -
oczyć rzad kie go, ale bar dzo waż ne go, nie do bo ru te go
czyn ni ka krzep nię cia. 

Przy pad ko we wy kry cie wy dłu żo ne go APTT stwier -
dza się dość czę sto w ga bi ne cie le ka rza pierw sze go kon -
tak tu, np. czę sto wy stę pu je u dzie ci, u któ rych
w wy wia dzie nie stwier dzo no krwa wie nia. Te wy ni ki
zwy kle moż na przy pi sać obec no ści an ty ko agu lan ta
tocz nia (lu pus an ti co agu lant, LA), prze ciw cia łom, któ -
rych stę że nie wzra sta przej ścio wo, czę sto to wa rzy szą -
cym za ka że niu i skie ro wa nym prze ciw ko biał kom
wią żą cym się z po wierzch nią fos fo li pi dów. Po mi mo
wyraźne go wy dłu że nia APTT prze ciw cia ła nie po wo -
du ją krwa wie nia. Pa ra dok sal nie ich wy stę po wa nie wią -

RYCINA 2. Badania laboratoryjne wykonywane w skazach krwotocznych. CBC – pełna morfologia krwi, PFA – analizator czynności płytek krwi,
PT – czas protrombinowy, APTT – czas częściowej tromboplastyny po aktywacji, RIPA – agregacja krwinek płytkowych indukowana
rystocetyną, vWF – czynnik von Willebranda, vWF:RCo – aktywność kofaktora rystocetyny.

Kli nicz ny prze bieg krwa wie nia

Ba da nia prze sie wo we
CBC, roz maz krwi, PT, APTT

Czas krwa wie nia/PFA

Cho ro ba vW

An ty gen vWF
vWF:RCo
czynnik VIII
Mul ti me ry vWF
RI PA 

Za bu rze nia pły tek krwi 
wro dzo ne lub na by te

Licz ba pły tek
Bu do wa pły tek
Agre go me tria
Mi kro skop elek tro no wy

Prze ana li zo wać do tych czas 
sto so wa ne le ki

Ba da nia w kie run ku in nych
cho rób ukła do wych

Nie pra wi dło we: CBC,
roz maz krwi ob wo do wej, 

czas krwa wie niaNie pra wi dło we: PT, APTT Bez nie pra wi dło wo ści

Wy dłu żo ny tyl ko APTT
• czynniki VIII, IX, XI

Wy dłu żo ny tyl ko PT 
• czynnik VII

Wy dłu żo ny PT i APTT
• czynniki V i X 

pro trom bi na
fi bry no gen

Ba da nie w kie run ku 
obec no ści an ty ko agu lan ta
tocz nia
• Róż ne ba da nia

Ba da nie czyn ni ka XIII

Roz wa żyć, czy nie ma 
rzad kich za bu rzeń 
fi bry no li zy

Zba dać w kie run ku:
• Cho rób tkan ki łącz nej
• Mal tre to wa nia dziec ka
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niż co 2 h), mie siącz ki prze dłu ża ją ce się po nad 7 dni
lub krwa wie nie mie siącz ko we wy stę pu ją ce czę ściej niż
raz w mie sią cu, wska zu ją na krwo tok mie siącz ko wy.
W 2000 ro ku Ame ri can Col le ge of Ob ste tricians and
Gy ne co lo gists (ACOG) wy da ło za le ce nia, aby ko bie ty
z krwo to ka mi mie siącz ko wy mi ba dać w kie run ku cho -
ro by von Wil le bran da. Czę sty mi przy czy na mi krwo to -
ków mie siącz ko wych są rów nież za bu rze nia funk cji
pły tek krwi i in ne ko agu lo pa tie. 

U dzie ci krwa wie nie czę sto to wa rzy szy ob rze za niu,
wy cię ciu mig dał ków i ekstrakcji zę bów. Po za wy stę po -
wa niem nie kon tro lo wa ne go krwa wie nia w po lu ope ra -
cyj nym krwa wie nie u cho rej oso by mo że ujaw nić się
po za miej scem wy ko ny wa nia sa me go za bie gu (np.
z miejsc dre no wa nych, z do stę pu do ży ły) i wią że się
z gor szym go je niem ran oraz za ka że nia mi. Ko niecz ność
prze to cze nia krwi pod czas lub po za bie gu chi rur gicz nym,
w któ rym zwy kle nie do cho dzi do znacz nej utra ty krwi,
mo że rów nież wska zy wać na wy stę po wa nie za bu rzeń
krzep nię cia. Krwa wie nie po ton si lek to mii lub ade no to -
mii w przy pad ku za bu rzeń krzep nię cia czę sto wy stę pu je
do pie ro w 7-10 dni po ope ra cji. 
Ja ki jest kli nicz ny fe no typ krwa wie nia? W pier wot nych za -
bu rze niach he mo sta zy zwy kle ob ser wu je się krwa wie -
nia z błon ślu zo wych, cha rak te ry zu ją ce się ła twym
two rze niem si nia ków, krwa wie nia mi z no sa, po wsta -
wa niem wy bro czyn i są cze niem krwi z ran chi rur gicz -
nych. Pe dia tra po wi nien brać pod uwa gę wy stę po wa nie
za bu rzeń funk cji pły tek krwi, czyn ni ka von Wil le bran -
da lub ścia ny na czyń. Z dru giej stro ny głę bo kie krwa -
wie nie tkan ko we (krwia ki, krwo to ki do sta wów
i mię śni) i póź ne krwa wie nie po za bie gach chi rur gicz -
nych bar dziej prze ma wia ją za nie pra wi dło wo ścia mi
w za kre sie czyn ni ków krzep nię cia. W tej gru pie osób
naj częst szą cho ro bą jest he mo fi lia, mo gą rów nież wy -
stę po wać in ne rzad sze nie do bo ry czyn ni ków krzep -
nię cia. 
Czy jest to za bu rze nie wro dzo ne czy na by te? Cięż kie wro dzo -
ne skazy krwotoczne naj czę ściej ujaw nia ją się już w wie ku
no wo rod ko wym lub wcze snym nie mow lę cym. Wy stę po -
wa nie krwa wie nia po ob rze za niu, z ki ku ta pę po wi ny,
krwiak czasz ko wy i po po ro do wy krwo tok pod czep co wy
są głów ny mi ob ja wa mi skazy krwotocznej u po za tym
zdro wych dzie ci. Dla te go w przy pad ku wy stą pie nia tych
ob ja wów, po dej rze wa jąc za bu rze nia krzep nię cia, za wsze
po win no się prze pro wa dzić do kład ną oce nę dziec ka. Czę -
stość wy stę po wa nia krwo to ków we wnątrz czasz ko wych
u cho rych na he mo fi lię no wo rod ków płci mę skiej sza cu je
się na 3%, ale war to ści mo gą się gać 25% u pa cjen tów
z nie do bo rem czyn ni ka XIII. W tych przy pad kach dia gno -
sty ka za bu rzeń krzep nię cia po win na być szyb ka, po nie -
waż ko niecz ne jest wdro że nie le cze nia przy wra ca ją ce go
pra wi dło we krzep nię cie, aby za po biec roz sze rza niu się
krwo to ku. 

Tyl ko u dwóch trze cich pa cjen tów cho rych na he -
mo fi lię do dat ni jest wy wiad ro dzin ny w kie run ku tej

cho ro by. Dla te go też trze ba być bar dzo czuj nym, na -
wet wte dy, gdy w wy wia dzie ro dzin nym nie ma cho -
rych na he mo fi lię. Po nie waż he mo fi lia jest cho ro bą
zwią za ną z dzie dzi cze niem sprzę żo nym z chro mo so -
mem X, wy wiad ro dzin ny po wi nien sku piać się na ku -
zy nach mat ki, wuj kach i dziad ku. Nie któ re rzad kie
za bu rze nia funk cji pły tek krwi (np. trom ba ste nia Glan -
zman na) i nie do bo ry czyn n ków krzep nię cia (np. czyn -
ni ka XIII) są dzie dzi czo ne au to so mal nie re ce syw nie
i czę stość ich wy stę po wa nia wzra sta w gru pach osób
spo krew nio nych. Czę ste wro dzo ne skazy krwotoczne
(ta kie jak cho ro ba von Wil le bran da i ła god ne za bu rze -
nia funk cji pły tek) zwy kle są wro dzo ne, dzie dzi czo ne
au to so mal nie do mi nu ją co. Na wet te czę ściej wy stę pu -
ją ce za bu rze nia krzep nię cia mo gą mieć róż ną eks pre -
sję i dla te go ist nie je więk sze praw do po do bień stwo, że
ujaw nią się u ko biet (np. w po sta ci krwo to ku po po ro -
do we go). 
Czy ja kieś cho ro by ukła do we lub le ki na si la ją krwa wie nie?
Po win no się po dej rze wać wy stę po wa nie na by tych skaz
krwotocznych u osób z innymi schorzeniami lub przyj mu -
ją cych ak tu al nie le ki. Naj waż niej szy de fekt he mo sta zy mo -
że mieć zwią zek z le cze niem środ ka mi, któ re ma ją do brze
udo ku men to wa ne dzia ła nie prze ciw płyt ko we (np. kwas
ace ty lo sa li cy lo wy czy in ne nie ste ro ido we le ki prze ciw za -
pal ne [NLPZ]), jed nak rów nież wie le in nych le ków sto -
so wa nych w le cze niu róż nych cho rób mo że mieć
nie do ce nia ny wpływ na funk cję pły tek krwi i na le ży o tym
pa mię tać, ana li zu jąc da ny przy pa dek. Róż no rod ne cho ro -
by mo gą po wo do wać wy stę po wa nie krwa wień w prze bie -
gu ma ło płyt ko wo ści czy mocz ni cy. Nie pra wi dło wo ści
wy stę pu ją ce w za kre sie czyn ni ków krzep nię cia mo gą być
ob ja wem cho rób wą tro by, to wa rzy szyć nie do bo ro wi wi ta -
mi ny K lub roz sia ne mu wykrzepianiu we wnątrz na czy nio -
we mu (DIC). 

Ba da nia la bo ra to ryj ne
Aby usta lić wła ści we roz po zna nie i da lej mo ni to ro wać
pa cjen tów, u któ rych wy stę pu je skaza krwotoczna, ko -
niecz ne jest wy ko na nie wia ry god nych ba dań la bo ra to ryj -
nych pierw sze go rzu tu (prze sie wo wych) i dru gie go rzu tu
(w kie run ku okre ślo nych cho rób) (ryc. 2). Do stęp ne ba da -
nia kli nicz ne moż na rów nież po gru po wać zgod nie z tym,
czy oce nia ją one skład owe od po wie dzial ne za pier wot ną
he mo sta zę, czy też czyn ni ki krzep nię cia. 
Ba da nia kli nicz ne oce nia ją ce pier wot ną he mo sta zę. W pierw -
szym rzę dzie na le ży wy ko nać ba da nie peł nej mor fo lo gii
krwi ob wo do wej wraz z roz ma zem. Czas krwa wie nia jest
te stem, któ ry ma hi sto rycz ne zna cze nie w wy kry wa niu
pier wot nych za bu rzeń he mo sta zy. Ni ska czu łość i swo -
istość te go ba da nia u dzie ci ogra ni cza je go za sto so wa nie.
Współ cze śnie do stęp ne są w la bo ra to riach kli nicz nych
no we ana li za to ry czyn no ści pły tek (PFA), ale nie moż na
na nich po le gać i sto so wać do wy szu ki wa nia pa cjen tów
z cho ro bą von Wil le bran da lub de fek ta mi czyn no ści pły -
tek krwi, a ich ru ty no we za sto so wa nie na dal bu dzi kon -
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tro wer sje. Dla te go też, je śli po dej rze wa się wy stę po wa -
nie tych za bu rzeń, na le ży wy ko nać swo iste ba da nia
(czyn ni ka von Wil le bran da, ba da nia agre ga cji pły tek
krwi). 
Ba da nia kli nicz ne słu żą ce oce nie czyn ni ków krzep nię cia. Czas
pro trom bi no wy (PT) i czę ścio wej trom bo pla sty ny
po ak ty wa cji (APTT) są ba da nia mi prze sie wo wy mi
ukła du krzep nię cia wy ko ny wa ny mi w cytrynianowym
osoczu. War to ści ozna cze nia PT czę sto po da je się ja ko
mię dzy na ro do wy współ czyn nik znor ma li zo wa ny (in -
ter na tio nal nor ma li zed ra tio, INR), uwzględ nia jąc róż -
ną czu łość od czyn ni ków. Czas pro trom bi no wy jest
mia rą ak tyw no ści czyn ni ków dro gi krzep nię cia ze wną -
trz po chod nej (VII) i wspól nej dro gi (czyn ni ków V, X,
pro trom bi ny, fi bry no ge nu). APTT oce nia spraw ność
ukła du kon tak to we go (pre ka li kre inę, czyn nik XII)
oraz ak tyw ność ukła du we wnątrz po chod ne go (czyn -
nik VIII, IX i XI) i czyn ni ki uczest ni czą ce we wspól nej
dro dze krzep nię cia. Czu ło ści róż nych od czyn ni ków
uży wa nych do ozna cza nia PT i APTT mo gą się róż nić
i przyj mo wać war to ści pra wi dło we w przy pad ku
wystę po wa nia ła god nych nie do bo rów czyn ni ków
krzep nię cia. Z te go po wo du u pa cjen tów, u któ rych
po dej rze wa się skazę krwotoczną, na le ży wy ko nać

swo iste ba da nia oce nia ją ce po szcze gól ne czyn ni ki
krzep nię cia. Zro zu mie nie za leż no ści mię dzy PT, APTT,
ukła dem we wnątrz po chod nym, ze wną trz po chod nym
i wspól ną dro gą po ma ga w wy bo rze ba dań do dat ko -
wych oce nia ją cych określone czyn ni ki krzep nię cia
(ryc. 2). 

Koń co wym eta pem za rów no w przy pad ku PT, jak
i APTT jest za mia na roz pusz czal ne go fi bry no ge nu
w nie roz pusz czal ną fi bry nę. Po nie waż ża den z po -
wyższch te stów nie oce nia ak tyw no ści czyn ni ka XIII,
na le ży prze pro wa dzić swo iste ba da nie, aby nie prze -
oczyć rzad kie go, ale bar dzo waż ne go, nie do bo ru te go
czyn ni ka krzep nię cia. 

Przy pad ko we wy kry cie wy dłu żo ne go APTT stwier -
dza się dość czę sto w ga bi ne cie le ka rza pierw sze go kon -
tak tu, np. czę sto wy stę pu je u dzie ci, u któ rych
w wy wia dzie nie stwier dzo no krwa wie nia. Te wy ni ki
zwy kle moż na przy pi sać obec no ści an ty ko agu lan ta
tocz nia (lu pus an ti co agu lant, LA), prze ciw cia łom, któ -
rych stę że nie wzra sta przej ścio wo, czę sto to wa rzy szą -
cym za ka że niu i skie ro wa nym prze ciw ko biał kom
wią żą cym się z po wierzch nią fos fo li pi dów. Po mi mo
wyraźne go wy dłu że nia APTT prze ciw cia ła nie po wo -
du ją krwa wie nia. Pa ra dok sal nie ich wy stę po wa nie wią -

RYCINA 2. Badania laboratoryjne wykonywane w skazach krwotocznych. CBC – pełna morfologia krwi, PFA – analizator czynności płytek krwi,
PT – czas protrombinowy, APTT – czas częściowej tromboplastyny po aktywacji, RIPA – agregacja krwinek płytkowych indukowana
rystocetyną, vWF – czynnik von Willebranda, vWF:RCo – aktywność kofaktora rystocetyny.

Kli nicz ny prze bieg krwa wie nia

Ba da nia prze sie wo we
CBC, roz maz krwi, PT, APTT

Czas krwa wie nia/PFA

Cho ro ba vW

An ty gen vWF
vWF:RCo
czynnik VIII
Mul ti me ry vWF
RI PA 

Za bu rze nia pły tek krwi 
wro dzo ne lub na by te

Licz ba pły tek
Bu do wa pły tek
Agre go me tria
Mi kro skop elek tro no wy

Prze ana li zo wać do tych czas 
sto so wa ne le ki

Ba da nia w kie run ku in nych
cho rób ukła do wych

Nie pra wi dło we: CBC,
roz maz krwi ob wo do wej, 

czas krwa wie niaNie pra wi dło we: PT, APTT Bez nie pra wi dło wo ści

Wy dłu żo ny tyl ko APTT
• czynniki VIII, IX, XI

Wy dłu żo ny tyl ko PT 
• czynnik VII

Wy dłu żo ny PT i APTT
• czynniki V i X 

pro trom bi na
fi bry no gen

Ba da nie w kie run ku 
obec no ści an ty ko agu lan ta
tocz nia
• Róż ne ba da nia

Ba da nie czyn ni ka XIII

Roz wa żyć, czy nie ma 
rzad kich za bu rzeń 
fi bry no li zy

Zba dać w kie run ku:
• Cho rób tkan ki łącz nej
• Mal tre to wa nia dziec ka
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że się z pew ny mi po wi kła nia mi za krze po wy mi wy stę -
pu ją cy mi u dzie ci. U więk szo ści dzie ci prze ciw cia ła (LA)
nie wy wo łu ją jed nak po wi kłań, za ni ka ją w cią gu kil ku
ty go dni, cze mu to wa rzy szy nor ma li za cja APTT. Rzad ko
prze ciw cia ła LA wią żą się z wy stę po wa niem prze ciw -
ciał skie ro wa nych prze ciw ko pro trom bi nie, co mo że
być po wo dem nie do bo rów te go biał ka i wy dłu że nia za -
rów no PT, jak i APTT. W tej gru pie pa cjen tów mo gą
wy stę po wać ostre epi zo dy krwa wie nia, ale też mogą
one mieć przebieg przej ścio wy. Obec ność prze ciw ciał
LA moż na po twier dzić mie sza jąc ba da ną su ro wi cę pa -
cjen ta w sto sun ku 1:1 ze zdro wą su ro wi cą i ozna czyć
APTT. Je śli wy stę pu je nie do bór czyn ni ka krzep nię cia,
APTT po wra ca do war to ści pra wi dło wych. W przy pad -
ku obec no ści prze ciw ciał LA APTT po zo sta je wy dłu -
żo ny. 

War to ści pra wi dło we PT i APTT u no wo rod ków
miesz czą się w szer szym prze dzia le, co od zwier cie dla
względ ną nie doj rza łość za leż nej od wi ta mi ny K dro gi
krzep nię cia. W pi śmien nic twie do stęp ne są war to ści
re fe ren cyj ne te stów krzep nię cia dla no wo rod ków
w róż nym wie ku cią żo wym. Me to dy la bo ra to ryj ne
i stan dar dy róż nią się mię dzy po szcze gól ny mi ośroda -
mi. Je śli to moż li we, po win no się sto so wać lo kal nie
usta lo ne war to ści re fe ren cyj ne dla po szcze gól nych grup
wie ko wych. 

Wro dzo ne skazy krwotoczne z zaburzeniem 
pier wot nej he mo sta zy

Cho ro ba von Wil le bran da
Choro ba von Wil le bran da (vWD) jest naj częst szą ge ne -
tycz nie uwa run ko wa ną ska zą krwo tocz ną. Wy stę pu je
u obu płci i sza cu je się, że cho ru je na nią 1% po pu la cji.
Wy róż nia się trzy ty py vWD: typ 1 (70-80% przy pad -
ków) i typ 3 (wy stę pu je rzad ko) cha rak te ry zu ją się od po -
wied nio czę ścio wym lub pra wie cał ko wi tym nie do bo rem
czyn ni ka von Wil le bran da (vWF), w ty pie 2 wy stę pu ją
ja ko ścio we de fek ty funk cji czyn ni ka vWF (tab. 1). Ob -
raz kli nicz ny róż ni się znacz nie i za le ży do pod ty pu
i cięż ko ści cho ro by, któ ra mo że ob ja wiać się krwa wie -
nia mi skór no -ślu zów ko wy mi aż po krwa wie nia do sta -
wów. 

Z po wo du róż no rod no ści de fek tów vWF i wpły wu
czyn ni ków ze wnętrz nych (ta kich jak gru py krwi i in nych
mo dy fi ku ją cych czyn ni ków fi zjo lo gicz nych) na stę że nie
vWF we krwi, roz po zna nie cho ro by von Wil le bran da
mo że być trud ne. U cho rych na vWD czas krwa wie nia
mo że być pra wi dło wy. Cho ro bę von Wil le bran da naj czę -
ściej roz po zna je się wte dy, gdy pa cjent speł nia trzy
kry te ria: 1) do dat ni wy wiad w kie run ku krwa -
wień, 2) stwier dza się zmniej sze nie ak tyw no ści czyn ni ka
von Wil le bran da (ak tyw ność ko fak to ra ry sto ce ty ny
[RCo]) i 3) do dat ni wy wiad ro dzin ny su ge ru ją cy ro dzin -

TA BE LA 1. Cho ro ba von Wil le bran da (vWD)

Ce cha Typ 1 Typ 2A Typ 2B Typ 2N Typ 2M Typ 3 

De fekt Czę ścio we ilo ścio we nie do bo ry Ilo ścio we i ja ko ścio we de fek ty ↓ po wi no wac twa vWF do błon ↓ po wi no wac twa vWF do FVIII przy po mi na Ja ko ścio we de fek ty z re ten cją HMWM Cał ko wi ty brak vWF
z pra wi dło wą bu do wą z utra tą HMWM ko mór ko wych pły tek krwi kom plek su he mo fi lię A
i funk cją vWF GP Ib/IX/V

Typ krwa wie nia Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy
Typ dzie dzi cze nia AD AD AD AR AD AR
Czas krwa wie nia N lub ↑ ↑ N lub ↑ N N lub ↑ ↑

i/lub PFA -100
Licz ba pły tek N N N lub ↓ N N N 
Ak tyw ność N lub ↓ N lub ↓ N lub ↓ ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu N lub ↓ Znacz ny ↓

czyn ni ka VIII* do an ty ge nu vWF)
An ty gen vWF* ↓ ↓ N lub ↓ N N lub ↓ Znacz ny ↓
Ak tyw ność ko fak to ra ↓ ↓ N lub ↓ N ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu Znacz ny ↓

ry sto ce ty ny (vWF:RCo)* do an ty ge nu vWF)
Agre ga cja krwi nek Brak Brak Jest Brak Brak Brak

płyt ko wych in du ko wa na 
ni ską daw ką ry sto ce ty ny

Ana li za mul ti me rów vWF N Brak HMWM Brak HMWM N N Brak
Od po wiedź Do bra Zmien na Na si le nie trom bo cy to pe nii Do bra od po wiedź w po sta ci ak tyw no ści vWF; Zmien na Żad na

na de smo pre sy nę zła ak tyw ność FVIII

AD – au to so mal ne do mi nu ją ce, AR  – au to so mal ne re ce syw ne, DDAVP  – de smo pre sy na, HMWM  – wiel ko czą stecz ko we mul ti me ry, PFA  – ana li za tor czyn no ści pły tek krwi, 
vWF  – czyn nik von Wil le bran da, ↑ – wy dłu żo ny, ↓ – skró co ny, N  – pra wi dło wy. 
*In ter pre tu jąc wy ni ki la bo ra to ryj ne stę żeń czyn ni ka von Wil le bran da, po win no się uwzględ nić gru pę krwi pa cjen ta.
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TA BE LA 1. Cho ro ba von Wil le bran da (vWD)

ne wy stę po wa nie vWD. Naj przy dat niej szym te stem prze -
sie wo wym u pa cjen tów z vWD jest ozna cza nie vWF:RCo,
na le ży rów nież wy ko nać in ne ba da nia, aby roz róż nić po -
szcze gól ne pod ty py cho ro by. Na le ży do nich ozna cza nie
stę żeń an ty ge nu vWF, ak tyw no ści czyn ni ka VIII, ana li za
mul ti me rów vWF, agre ga cja krwi nek płyt ko wych in du ko -
wa na ry sto ce ty ną (RI PA) w obec no ści ni skie go stę że nia
ry sto ce ty ny (wy stę pu ją ce w ty pie 2B) oraz ozna cze nie gru -
py krwi.

Po nie waż vWF jest skład ni kiem re ak cji ostrej fa zy, je go
stę że nie wzra sta w przy pad ku stre su, pod wpły wem wy sił -
ku fi zycz ne go, w ostrym pro ce sie za pal nym, w cią ży oraz
w cza sie mie siącz ki. Na stę że nie vWF mo dy fi ku ją co wpły -
wa ją rów nież in ne czyn ni ki, ta kie jak gru pa krwi czy ra sa.
U osób z gru pą krwi 0 war to ści stę że nia czyn ni ka vW są
o 25% niż sze niż w ze bra nym od wielu osób pra wi dło wym
osoczu. Je śli le karz o tym nie pa mię ta, to zja wi sko mo że się
przy czy niać do zwięk sze nia praw do po do bień stwa roz po -
zna nia vWD u osób z gru pą krwi 0. Prze ciw nie, u osób
z gru pą krwi AB stę że nie vWF jest o 25% wyż sze niż w ze -
bra nej ogól nej puli pra wi dło wego osocza. U Afro ame ry -
ka nek stę że nia vWF zwy kle są o 15% wyż sze niż u ko biet
bia łych. Kie dy ob ja wy kli nicz ne lub wy wiad ro dzin ny su -
ge ru ją wy stę po wa nie vWD, po je dyn cze ujem ne ba da nie
nie wy klu cza roz po zna nia, czę sto ko niecz ne jest wie lo krot -
ne po wta rza nie ba da nia.

W le cze niu spon ta nicz nych epi zo dów krwa wie nia oraz
w pro fi lak ty ce po stę pu je się dwo ja ko: po da je de smo pre -
sy nę i wy ko nu je trans fu zje pro duk tów osoczo po chod nych
za wie ra ją cych vWF. De smo pre sy na jest le kiem z wy bo ru
sto so wa nym u cho rych z ty pem 1 cho ro by von Wil le bran -
da oraz u pew nej gru py cho rych z ty pa mi 2A i 2M. Po wo -
du je on dwu- do czte ro krot ne go wzrost stę że nia
w osoczu en do gen ne go czyn ni ka von Wil le bran da i jed -
no cze śnie pro wa dzi do po dob ne go wzro stu ak tyw no ści
czyn ni ka VIII. Po nie waż szczy to we war tości uzy sku je się
po go dzi nie od po da nia pre pa ra tu, moż na go sto so wać
w pro fi lak ty ce chi rur gicz nej. 

Za nim jed nak po dej mie się de cy zję o za sto so wa niu
de smo pre sy ny, na le ży oce nić stę że nie vWF przed
i po po da niu le ku. De smo pre sy nę po da je się w daw -
ce 0,3 µg/kg do żyl nie lub w daw ce 150-300 µg, gdy pre -
pa rat sto su je się do no sa. De smo pre sy nę moż na
bez piecz nie sto so wać przez kil ka ko lej nych dni. Głów ny -
mi jej dzia ła nia mi nie po żą da ny mi jest za czer wie nie nie
twa rzy, bó le gło wy, ta chy kar dia i hi po na tre mia. W związ -
ku z ry zy kiem wy stą pie nia drga wek hi po na tre micz nych
de smo pre sy nę na le ży sto so wać bar dzo ostroż nie u ma -
łych dzie ci (<2 r. ż.) i dzie ci, u któ rych bę dą wy ko ny wa -
ne roz le głe za bie gi chi rur gicz ne ob cią żo ne znacz ną utra tą
krwi. Jed no cze sne sto so wa nie leków anty fi bry no li tycz -
nych (ta kich jak kwas e -ami no ka pro no wy w daw ce

Ce cha Typ 1 Typ 2A Typ 2B Typ 2N Typ 2M Typ 3 

De fekt Czę ścio we ilo ścio we nie do bo ry Ilo ścio we i ja ko ścio we de fek ty ↓ po wi no wac twa vWF do błon ↓ po wi no wac twa vWF do FVIII przy po mi na Ja ko ścio we de fek ty z re ten cją HMWM Cał ko wi ty brak vWF
z pra wi dło wą bu do wą z utra tą HMWM ko mór ko wych pły tek krwi kom plek su he mo fi lię A
i funk cją vWF GP Ib/IX/V

Typ krwa wie nia Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy
Typ dzie dzi cze nia AD AD AD AR AD AR
Czas krwa wie nia N lub ↑ ↑ N lub ↑ N N lub ↑ ↑

i/lub PFA -100
Licz ba pły tek N N N lub ↓ N N N 
Ak tyw ność N lub ↓ N lub ↓ N lub ↓ ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu N lub ↓ Znacz ny ↓

czyn ni ka VIII* do an ty ge nu vWF)
An ty gen vWF* ↓ ↓ N lub ↓ N N lub ↓ Znacz ny ↓
Ak tyw ność ko fak to ra ↓ ↓ N lub ↓ N ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu Znacz ny ↓

ry sto ce ty ny (vWF:RCo)* do an ty ge nu vWF)
Agre ga cja krwi nek Brak Brak Jest Brak Brak Brak

płyt ko wych in du ko wa na 
ni ską daw ką ry sto ce ty ny

Ana li za mul ti me rów vWF N Brak HMWM Brak HMWM N N Brak
Od po wiedź Do bra Zmien na Na si le nie trom bo cy to pe nii Do bra od po wiedź w po sta ci ak tyw no ści vWF; Zmien na Żad na

na de smo pre sy nę zła ak tyw ność FVIII

AD – au to so mal ne do mi nu ją ce, AR  – au to so mal ne re ce syw ne, DDAVP  – de smo pre sy na, HMWM  – wiel ko czą stecz ko we mul ti me ry, PFA  – ana li za tor czyn no ści pły tek krwi, 
vWF  – czyn nik von Wil le bran da, ↑ – wy dłu żo ny, ↓ – skró co ny, N  – pra wi dło wy. 
*In ter pre tu jąc wy ni ki la bo ra to ryj ne stę żeń czyn ni ka von Wil le bran da, po win no się uwzględ nić gru pę krwi pa cjen ta.
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że się z pew ny mi po wi kła nia mi za krze po wy mi wy stę -
pu ją cy mi u dzie ci. U więk szo ści dzie ci prze ciw cia ła (LA)
nie wy wo łu ją jed nak po wi kłań, za ni ka ją w cią gu kil ku
ty go dni, cze mu to wa rzy szy nor ma li za cja APTT. Rzad ko
prze ciw cia ła LA wią żą się z wy stę po wa niem prze ciw -
ciał skie ro wa nych prze ciw ko pro trom bi nie, co mo że
być po wo dem nie do bo rów te go biał ka i wy dłu że nia za -
rów no PT, jak i APTT. W tej gru pie pa cjen tów mo gą
wy stę po wać ostre epi zo dy krwa wie nia, ale też mogą
one mieć przebieg przej ścio wy. Obec ność prze ciw ciał
LA moż na po twier dzić mie sza jąc ba da ną su ro wi cę pa -
cjen ta w sto sun ku 1:1 ze zdro wą su ro wi cą i ozna czyć
APTT. Je śli wy stę pu je nie do bór czyn ni ka krzep nię cia,
APTT po wra ca do war to ści pra wi dło wych. W przy pad -
ku obec no ści prze ciw ciał LA APTT po zo sta je wy dłu -
żo ny. 

War to ści pra wi dło we PT i APTT u no wo rod ków
miesz czą się w szer szym prze dzia le, co od zwier cie dla
względ ną nie doj rza łość za leż nej od wi ta mi ny K dro gi
krzep nię cia. W pi śmien nic twie do stęp ne są war to ści
re fe ren cyj ne te stów krzep nię cia dla no wo rod ków
w róż nym wie ku cią żo wym. Me to dy la bo ra to ryj ne
i stan dar dy róż nią się mię dzy po szcze gól ny mi ośroda -
mi. Je śli to moż li we, po win no się sto so wać lo kal nie
usta lo ne war to ści re fe ren cyj ne dla po szcze gól nych grup
wie ko wych. 

Wro dzo ne skazy krwotoczne z zaburzeniem 
pier wot nej he mo sta zy

Cho ro ba von Wil le bran da
Choro ba von Wil le bran da (vWD) jest naj częst szą ge ne -
tycz nie uwa run ko wa ną ska zą krwo tocz ną. Wy stę pu je
u obu płci i sza cu je się, że cho ru je na nią 1% po pu la cji.
Wy róż nia się trzy ty py vWD: typ 1 (70-80% przy pad -
ków) i typ 3 (wy stę pu je rzad ko) cha rak te ry zu ją się od po -
wied nio czę ścio wym lub pra wie cał ko wi tym nie do bo rem
czyn ni ka von Wil le bran da (vWF), w ty pie 2 wy stę pu ją
ja ko ścio we de fek ty funk cji czyn ni ka vWF (tab. 1). Ob -
raz kli nicz ny róż ni się znacz nie i za le ży do pod ty pu
i cięż ko ści cho ro by, któ ra mo że ob ja wiać się krwa wie -
nia mi skór no -ślu zów ko wy mi aż po krwa wie nia do sta -
wów. 

Z po wo du róż no rod no ści de fek tów vWF i wpły wu
czyn ni ków ze wnętrz nych (ta kich jak gru py krwi i in nych
mo dy fi ku ją cych czyn ni ków fi zjo lo gicz nych) na stę że nie
vWF we krwi, roz po zna nie cho ro by von Wil le bran da
mo że być trud ne. U cho rych na vWD czas krwa wie nia
mo że być pra wi dło wy. Cho ro bę von Wil le bran da naj czę -
ściej roz po zna je się wte dy, gdy pa cjent speł nia trzy
kry te ria: 1) do dat ni wy wiad w kie run ku krwa -
wień, 2) stwier dza się zmniej sze nie ak tyw no ści czyn ni ka
von Wil le bran da (ak tyw ność ko fak to ra ry sto ce ty ny
[RCo]) i 3) do dat ni wy wiad ro dzin ny su ge ru ją cy ro dzin -

TA BE LA 1. Cho ro ba von Wil le bran da (vWD)

Ce cha Typ 1 Typ 2A Typ 2B Typ 2N Typ 2M Typ 3 

De fekt Czę ścio we ilo ścio we nie do bo ry Ilo ścio we i ja ko ścio we de fek ty ↓ po wi no wac twa vWF do błon ↓ po wi no wac twa vWF do FVIII przy po mi na Ja ko ścio we de fek ty z re ten cją HMWM Cał ko wi ty brak vWF
z pra wi dło wą bu do wą z utra tą HMWM ko mór ko wych pły tek krwi kom plek su he mo fi lię A
i funk cją vWF GP Ib/IX/V

Typ krwa wie nia Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy
Typ dzie dzi cze nia AD AD AD AR AD AR
Czas krwa wie nia N lub ↑ ↑ N lub ↑ N N lub ↑ ↑

i/lub PFA -100
Licz ba pły tek N N N lub ↓ N N N 
Ak tyw ność N lub ↓ N lub ↓ N lub ↓ ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu N lub ↓ Znacz ny ↓

czyn ni ka VIII* do an ty ge nu vWF)
An ty gen vWF* ↓ ↓ N lub ↓ N N lub ↓ Znacz ny ↓
Ak tyw ność ko fak to ra ↓ ↓ N lub ↓ N ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu Znacz ny ↓

ry sto ce ty ny (vWF:RCo)* do an ty ge nu vWF)
Agre ga cja krwi nek Brak Brak Jest Brak Brak Brak

płyt ko wych in du ko wa na 
ni ską daw ką ry sto ce ty ny

Ana li za mul ti me rów vWF N Brak HMWM Brak HMWM N N Brak
Od po wiedź Do bra Zmien na Na si le nie trom bo cy to pe nii Do bra od po wiedź w po sta ci ak tyw no ści vWF; Zmien na Żad na

na de smo pre sy nę zła ak tyw ność FVIII

AD – au to so mal ne do mi nu ją ce, AR  – au to so mal ne re ce syw ne, DDAVP  – de smo pre sy na, HMWM  – wiel ko czą stecz ko we mul ti me ry, PFA  – ana li za tor czyn no ści pły tek krwi, 
vWF  – czyn nik von Wil le bran da, ↑ – wy dłu żo ny, ↓ – skró co ny, N  – pra wi dło wy. 
*In ter pre tu jąc wy ni ki la bo ra to ryj ne stę żeń czyn ni ka von Wil le bran da, po win no się uwzględ nić gru pę krwi pa cjen ta.
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TA BE LA 1. Cho ro ba von Wil le bran da (vWD)

ne wy stę po wa nie vWD. Naj przy dat niej szym te stem prze -
sie wo wym u pa cjen tów z vWD jest ozna cza nie vWF:RCo,
na le ży rów nież wy ko nać in ne ba da nia, aby roz róż nić po -
szcze gól ne pod ty py cho ro by. Na le ży do nich ozna cza nie
stę żeń an ty ge nu vWF, ak tyw no ści czyn ni ka VIII, ana li za
mul ti me rów vWF, agre ga cja krwi nek płyt ko wych in du ko -
wa na ry sto ce ty ną (RI PA) w obec no ści ni skie go stę że nia
ry sto ce ty ny (wy stę pu ją ce w ty pie 2B) oraz ozna cze nie gru -
py krwi.

Po nie waż vWF jest skład ni kiem re ak cji ostrej fa zy, je go
stę że nie wzra sta w przy pad ku stre su, pod wpły wem wy sił -
ku fi zycz ne go, w ostrym pro ce sie za pal nym, w cią ży oraz
w cza sie mie siącz ki. Na stę że nie vWF mo dy fi ku ją co wpły -
wa ją rów nież in ne czyn ni ki, ta kie jak gru pa krwi czy ra sa.
U osób z gru pą krwi 0 war to ści stę że nia czyn ni ka vW są
o 25% niż sze niż w ze bra nym od wielu osób pra wi dło wym
osoczu. Je śli le karz o tym nie pa mię ta, to zja wi sko mo że się
przy czy niać do zwięk sze nia praw do po do bień stwa roz po -
zna nia vWD u osób z gru pą krwi 0. Prze ciw nie, u osób
z gru pą krwi AB stę że nie vWF jest o 25% wyż sze niż w ze -
bra nej ogól nej puli pra wi dło wego osocza. U Afro ame ry -
ka nek stę że nia vWF zwy kle są o 15% wyż sze niż u ko biet
bia łych. Kie dy ob ja wy kli nicz ne lub wy wiad ro dzin ny su -
ge ru ją wy stę po wa nie vWD, po je dyn cze ujem ne ba da nie
nie wy klu cza roz po zna nia, czę sto ko niecz ne jest wie lo krot -
ne po wta rza nie ba da nia.

W le cze niu spon ta nicz nych epi zo dów krwa wie nia oraz
w pro fi lak ty ce po stę pu je się dwo ja ko: po da je de smo pre -
sy nę i wy ko nu je trans fu zje pro duk tów osoczo po chod nych
za wie ra ją cych vWF. De smo pre sy na jest le kiem z wy bo ru
sto so wa nym u cho rych z ty pem 1 cho ro by von Wil le bran -
da oraz u pew nej gru py cho rych z ty pa mi 2A i 2M. Po wo -
du je on dwu- do czte ro krot ne go wzrost stę że nia
w osoczu en do gen ne go czyn ni ka von Wil le bran da i jed -
no cze śnie pro wa dzi do po dob ne go wzro stu ak tyw no ści
czyn ni ka VIII. Po nie waż szczy to we war tości uzy sku je się
po go dzi nie od po da nia pre pa ra tu, moż na go sto so wać
w pro fi lak ty ce chi rur gicz nej. 

Za nim jed nak po dej mie się de cy zję o za sto so wa niu
de smo pre sy ny, na le ży oce nić stę że nie vWF przed
i po po da niu le ku. De smo pre sy nę po da je się w daw -
ce 0,3 µg/kg do żyl nie lub w daw ce 150-300 µg, gdy pre -
pa rat sto su je się do no sa. De smo pre sy nę moż na
bez piecz nie sto so wać przez kil ka ko lej nych dni. Głów ny -
mi jej dzia ła nia mi nie po żą da ny mi jest za czer wie nie nie
twa rzy, bó le gło wy, ta chy kar dia i hi po na tre mia. W związ -
ku z ry zy kiem wy stą pie nia drga wek hi po na tre micz nych
de smo pre sy nę na le ży sto so wać bar dzo ostroż nie u ma -
łych dzie ci (<2 r. ż.) i dzie ci, u któ rych bę dą wy ko ny wa -
ne roz le głe za bie gi chi rur gicz ne ob cią żo ne znacz ną utra tą
krwi. Jed no cze sne sto so wa nie leków anty fi bry no li tycz -
nych (ta kich jak kwas e -ami no ka pro no wy w daw ce

Ce cha Typ 1 Typ 2A Typ 2B Typ 2N Typ 2M Typ 3 

De fekt Czę ścio we ilo ścio we nie do bo ry Ilo ścio we i ja ko ścio we de fek ty ↓ po wi no wac twa vWF do błon ↓ po wi no wac twa vWF do FVIII przy po mi na Ja ko ścio we de fek ty z re ten cją HMWM Cał ko wi ty brak vWF
z pra wi dło wą bu do wą z utra tą HMWM ko mór ko wych pły tek krwi kom plek su he mo fi lię A
i funk cją vWF GP Ib/IX/V

Typ krwa wie nia Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy Skór no -ślu zów ko wy Skór no -ślu zów ko wy, tkan ki mięk kie, sta wy
Typ dzie dzi cze nia AD AD AD AR AD AR
Czas krwa wie nia N lub ↑ ↑ N lub ↑ N N lub ↑ ↑

i/lub PFA -100
Licz ba pły tek N N N lub ↓ N N N 
Ak tyw ność N lub ↓ N lub ↓ N lub ↓ ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu N lub ↓ Znacz ny ↓

czyn ni ka VIII* do an ty ge nu vWF)
An ty gen vWF* ↓ ↓ N lub ↓ N N lub ↓ Znacz ny ↓
Ak tyw ność ko fak to ra ↓ ↓ N lub ↓ N ↓ (nie współ mier nie ni ski w po rów na niu Znacz ny ↓

ry sto ce ty ny (vWF:RCo)* do an ty ge nu vWF)
Agre ga cja krwi nek Brak Brak Jest Brak Brak Brak

płyt ko wych in du ko wa na 
ni ską daw ką ry sto ce ty ny

Ana li za mul ti me rów vWF N Brak HMWM Brak HMWM N N Brak
Od po wiedź Do bra Zmien na Na si le nie trom bo cy to pe nii Do bra od po wiedź w po sta ci ak tyw no ści vWF; Zmien na Żad na

na de smo pre sy nę zła ak tyw ność FVIII

AD – au to so mal ne do mi nu ją ce, AR  – au to so mal ne re ce syw ne, DDAVP  – de smo pre sy na, HMWM  – wiel ko czą stecz ko we mul ti me ry, PFA  – ana li za tor czyn no ści pły tek krwi, 
vWF  – czyn nik von Wil le bran da, ↑ – wy dłu żo ny, ↓ – skró co ny, N  – pra wi dło wy. 
*In ter pre tu jąc wy ni ki la bo ra to ryj ne stę żeń czyn ni ka von Wil le bran da, po win no się uwzględ nić gru pę krwi pa cjen ta.
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50 mg/kg co 6 h, kwas tra nek sa no wy w daw ce 25 mg/kg
co 4-6 h) po ma ga w za cho wa niu sta bil no ści skrze pu i za -
po bie ga je go li zie pod wpły wem pla zmi ny. 

W przy pad ku cho rych z cięż szą po sta cią cho ro by von
Wil le bran da (typ 3) oraz u więk szo ści z ty pem 2 de smo -
pre sy na jest nie sku tecz na lub prze ciw wska za na i zwy kle
za cho dzi ko niecz ność sto so wa nia kon cen tra tów oso czo -
wych za wie ra ją cych za rów no czyn nik VIII, jak i vWF. Po -
win no się sto so wać ra czej pre pa ra ty in ak ty wo wa ne
wi ru so wo, a nie krio pre cy pi tat. Czyn ni ki te po da je się
w prze li cze niu na jed nost kę vW:RCo (wzrost w oso czu
o 1,5% po każ dej 1 IU/kg po da nej do żyl nie). U pa cjen tów
z ła god nym prze bie giem cho ro by oraz u któ rych nie uda -
ło się za ha mo wać krwa wie nia za po mo cą de smo pre sy ny
lub czyn ni ków an ty fi bry no li tycz nych, po win no się roz wa -
żyć za sto so wa nie kon cen tra tów za wie ra ją cych vWF. U na -
sto la tek, u któ rych wy stę pu ją krwo to ki mie siącz ko we,
moż na kon tro lo wać krwa wie nie, po da jąc do ust ne środ ki
an ty kon cep cyj ne i de smo pre sy nę. 

Za bu rze nia funk cji pły tek
Inną waż ną przy czy ną krwa wie nia u dzie ci jest trom bo -
cy to pe nia, ale za gad nie nie to wy kra cza po za za kres te -
go ar ty ku łu prze glą do we go i nie zo sta nie szcze gó ło wo
omó wio ne. Za bu rze nia funk cji pły tek mo gą mieć cha rak -
ter wro dzo ny lub na by ty i czę sto ob ja wia ją się sa mo ist -
ny mi krwa wie nia mi skór no -ślu zów ko wy mi lub np.
po za bie gach chi rur gicz nych czy ura zach. Częst sze są za -
bu rze nia na by te. Le cze nie prze ciw pa dacz ko we wal pro -
nia nem so du i le ka mi prze ciw de pre syj ny mi mo że
spo wo do wać czyn no ścio we upo śle dze nie funk cji pły tek
krwi. Le ki prze ciw płyt ko we, ta kie jak kwas ace ty lo sa li cy -
lo wy, ha mu ją funk cje pły tek przez 5 do 7 dni. In ne nie -
ste ro ido we le ki prze ciw za pal ne (NLPZ) ha mu ją funk cje
pły tek tak dłu go, jak dłu go lek znaj du je się w or ga ni -
zmie. Za bu rze nia funk cji pły tek mo gą rów nież spo wo do -
wać cho ro by ukła do we np. mocz ni ca, wro dzo ne wa dy
ser ca, nie wy dol ność wą tro by i bia łacz ka. Za nim roz po -
zna się wro dzo ne za bu rze nia, na le ży wy klu czyć na by te
za bu rze nia funk cji pły tek. 

Wro dzo ne za bu rze nia pły tek wy stę pu ją rza dziej
i obej mu ją wro dzo ne de fek ty re cep to rów, któ re są bar -
dzo waż ne dla ad he zji i agre ga cji pły tek, de fek ty bia łek
sy gna li zu ją cych, któ re upo śle dza ją wy dzie la nie ziar ni -
sto ści płyt ko wych i de fek ty me ta bo li zmu pły tek. Ob raz
kli nicz ny jest bar dzo zmien ny, ale zwy kle wy stę pu ją ła -
god ne krwa wie nia skór no -ślu zów ko we. U pa cjen tów,
u któ rych po dej rze wa się wy stę po wa nie tych za bu rzeń,
moż na wy ko nać ba da nie in vi vo w kie run ku wy dłu żo ne -
go cza su krwa wie nia lub ba da nie in vi tro z uży ciem ana -
li za to ra czyn no ści pły tek krwi (PFA). Te sty agre ga cji
pły tek (me to dą agre go me trii), ad he zji i de gra nu la cji
od po wia da ją na za sto so wa nie wie lu ago ni stów. W nie -
któ rych cho ro bach wy stę pu ją nie pra wi dło wo ści struk -
tu ral ne, któ re moż na wy kryć w ba da niu w mi kro sko pie
świetlnym lub elek tro no wym. 

Ob ja wy krwa wie nia we wro dzo nych za bu rze niach
funk cji pły tek czę sto mo gą się zmniej szyć po za sto so wa -
niu de smo pre sy ny i le ków an ty fi bry no li tycz nych, jed nak
w pew nych cięż kich cho ro bach (ta kich jak ze spół Ber nar -
da-So ulie ra i trom ba ste nia Glan zman na) ko niecz ne mo -
że być wy ko na nie prze to cze nia kon cen tra tu krwi nek
płyt ko wych. Ostat nio wy ka za no, że re kom bi no wa ny
czyn nik VIIa (rFVIIa) po ma ga w kon tro li krwa wie nia
u cho rych z cięż ki mi za bu rze nia mi funk cji pły tek. W Sta -
nach Zjed no czo nych Fo od and Drug Ad mi ni stra tion
(FDA) jesz cze nie do pu ści ła te go pre pa ra tu do sto so wa nia
kli niczne go. 

Wro dzo ne nie do bo ry czyn ni ków krzep nię cia
He mo fi lia

He mo fi lie A i B po wsta ją w wy ni ku nie do bo rów lub
zmniej sze nia ak tyw no ści oso czo wych czyn ni ków krzep nię -
cia VIII lub IX. Sza cu je się, że u chłop ców he mo fi lia A wy -
stę pu je z czę sto ścią 1:5000 uro dzeń, a he mo fi lia B
z czę sto ścią 1:30 000. Po nie waż ge ny za rów no dla czyn ni -
ka VIII, jak i IX znaj du ją się na chro mo so mie X, he mo fi -
lia przede wszyst kim wy stę pu je u chłop ców, choć ko bie ty
mo gą być ob ja wo wy mi no si cie la mi cho ro by. Ca łe po tom -
stwo płci żeń skiej męż czy zny cho ru ją ce go na he mo fi lię jest
no si cie la mi ge nów dla tej cho ro by. Ko bie ty no si ciel ki ob -
cią żo ne są 50% ry zy kiem prze ka za nia zmie nio ne go chro -
mo so mu swo je mu po tom stwu płci mę skiej. Ob raz
kli nicz ny, na si le nie cho ro by, stę że nia od po wied nich czyn -
ni ków i ob ja wy kli nicz ne przed sta wio no szcze gó ło wo w ta -
be li 2. Zwy kle pierw sze ob ja wy kli nicz ne w po sta ci
nad mier ne go krwa wie nia ujaw nia ją się już po ob rze za niu.
Z uwagi na nie wiel ką liczbę ro dzin, któ re pode jmują de cy -
zję o prze pro wa dze niu ob rze za nia, czę sto nie za uwa ża się
wcze śnie wy stę pu ją ce go krwa wie nia. W póź niej szym okre -
sie dzie cię cym mo że do cho dzić do cięż kich po ura zo wych
krwa wień z błon ślu zo wych, ję zy ka lub dzią seł oraz wy raź -
ne go wy stę po wa nia si nia ków z krwia ka mi w ob rę bie tu ło -
wia i koń czyn. Kla sycz nym ob ra zem krwa wie nia w cięż kiej
po sta ci he mo fi lii jest ma syw ne krwa wie nie do tka nek
mięk kich i sta wów, zwy kle jed nak nie wy stę pu ją one
do cza su aż dziec ko za cznie cho dzić, prze waż nie po 1 ro -
ku ży cia. 

U cho rych na he mo fi lię zwy kle wy dłu żo ny jest czas czę -
ścio wej trom bo pla sty ny po ak ty wa cji (APTT), pra wi dło wy
czas pro trom bi no wy (PT), licz ba pły tek i czas krwa wie -
nia/ba da nie czyn no ści pły tek krwi (PFA). Roz po zna nie po -
twier dza się, oce nia jąc ak tyw ność czyn ni ka VIII lub IX.
Po uro dze niu ak tyw ność czyn ni ka VIII jest ta ka sa ma jak
u do ro słych. Po nie waż ak tyw ność czyn ni ka IX za le ży
od wi ta mi ny K, zwy kle w okre sie no wo rod ko wym je go
stę że nia są ni skie. Do po twier dze nia roz po zna nia ła god nej
po sta ci he mo fi lii B stę że nie czyn ni ka IX po win no być po -
now nie oce nio ne po 4-6 mie sią cu ży cia. Ła god ne zmniej -
sze nie ak tyw no ści czyn ni ka VIII po win no rów nież skło nić
do bez zwłocz nej oce ny stę że nia vWF, aby wy klu czyć cho -
ro bę von Wil le bran da. 
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Pa cjen ci cho ru ją cy na he mo fi lię po win ni otrzy my wać
oka zjo nal nie lub pro fi lak tycz nie trans fu zje kon cen tra tów
czyn ni ka. W kra jach roz wi nię tych dzie ci, u któ rych
wy stę pu je cięż ka po stać he mo fi lii, otrzy mu ją le cze nie
pro filak tycz ne, aby za po biec wy stą pie niu prze wle kłych
po wi kłań wią żą cych się z czę sty mi krwa wie nia mi do sta -
wów oraz za gra ża ją cym ży ciu krwo to kom. W więk szo ści
przy pad ków ro dzi ce i opie ku no wie pro wa dzą le cze nie

w wa run kach do mo wych i w koń cu pa cjent uczy się sam
wy ko ny wać na kłu cie ży ły, aby po dać so bie lek. 

W związ ku z ist nie ją cym w prze szło ści ryz kiem prze -
nie sie nia przez pro duk ty krwio po chod ne róż nych cho -
rób oraz wy stę po wa niem na świe cie co raz więk sze go
za po trze bo wa nia na kon cen trat czyn ni ków krzep nię -
cia, w kra jach roz wi nię tych więk szość dzie ci le czo nych
jest obec nie kon cen tra ta mi re kom bi no wa nych czynni -

TA BE LA 2. Kli nicz na kla sy fi ka cja he mo fi lii

Kla sy fi ka cja Cięż ka Umiar ko wa na Ła god na

Ak tyw ność czyn ni ka VIII lub IX <1% 1-5% 6-30% 
Czę stość wy stę po wa nia 50-70% 10% 30-40% 
Przy czy ny krwa wie nia Sa mo ist ne Nie wiel kie ura zy, Roz le głe ura zy, 

rzad ko sa mo ist nie za bie gi chi rur gicz ne
Czę stość krwa wie nia 2-4/mie siąc 4-6/rok Rzad ko 
Miej sce wy stę po wa nia Sta wy, tkan ki mięk kie, Sta wy, tkan ki mięk kie Sta wy, tkan ki mięk kie 

krwa wie nia krwa wie nie po ob rze za niu, ± krwa wie nie po ob rze za niu ± krwa wie nie po ob rze za niu
krwa wie nie ± krwa wie nie 
we wnątrz czasz ko we we wnątrz czasz ko we
u no wo rod ków u no wo rod ków

047_058_sharathkumar:Layout 2 2009-06-05 08:36 Page 55

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

http://www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie


54 | Pediatria po Dyplomie Vol. 13 Nr 3, Czerwiec 2009

Skazy krwotoczne

50 mg/kg co 6 h, kwas tra nek sa no wy w daw ce 25 mg/kg
co 4-6 h) po ma ga w za cho wa niu sta bil no ści skrze pu i za -
po bie ga je go li zie pod wpły wem pla zmi ny. 

W przy pad ku cho rych z cięż szą po sta cią cho ro by von
Wil le bran da (typ 3) oraz u więk szo ści z ty pem 2 de smo -
pre sy na jest nie sku tecz na lub prze ciw wska za na i zwy kle
za cho dzi ko niecz ność sto so wa nia kon cen tra tów oso czo -
wych za wie ra ją cych za rów no czyn nik VIII, jak i vWF. Po -
win no się sto so wać ra czej pre pa ra ty in ak ty wo wa ne
wi ru so wo, a nie krio pre cy pi tat. Czyn ni ki te po da je się
w prze li cze niu na jed nost kę vW:RCo (wzrost w oso czu
o 1,5% po każ dej 1 IU/kg po da nej do żyl nie). U pa cjen tów
z ła god nym prze bie giem cho ro by oraz u któ rych nie uda -
ło się za ha mo wać krwa wie nia za po mo cą de smo pre sy ny
lub czyn ni ków an ty fi bry no li tycz nych, po win no się roz wa -
żyć za sto so wa nie kon cen tra tów za wie ra ją cych vWF. U na -
sto la tek, u któ rych wy stę pu ją krwo to ki mie siącz ko we,
moż na kon tro lo wać krwa wie nie, po da jąc do ust ne środ ki
an ty kon cep cyj ne i de smo pre sy nę. 

Za bu rze nia funk cji pły tek
Inną waż ną przy czy ną krwa wie nia u dzie ci jest trom bo -
cy to pe nia, ale za gad nie nie to wy kra cza po za za kres te -
go ar ty ku łu prze glą do we go i nie zo sta nie szcze gó ło wo
omó wio ne. Za bu rze nia funk cji pły tek mo gą mieć cha rak -
ter wro dzo ny lub na by ty i czę sto ob ja wia ją się sa mo ist -
ny mi krwa wie nia mi skór no -ślu zów ko wy mi lub np.
po za bie gach chi rur gicz nych czy ura zach. Częst sze są za -
bu rze nia na by te. Le cze nie prze ciw pa dacz ko we wal pro -
nia nem so du i le ka mi prze ciw de pre syj ny mi mo że
spo wo do wać czyn no ścio we upo śle dze nie funk cji pły tek
krwi. Le ki prze ciw płyt ko we, ta kie jak kwas ace ty lo sa li cy -
lo wy, ha mu ją funk cje pły tek przez 5 do 7 dni. In ne nie -
ste ro ido we le ki prze ciw za pal ne (NLPZ) ha mu ją funk cje
pły tek tak dłu go, jak dłu go lek znaj du je się w or ga ni -
zmie. Za bu rze nia funk cji pły tek mo gą rów nież spo wo do -
wać cho ro by ukła do we np. mocz ni ca, wro dzo ne wa dy
ser ca, nie wy dol ność wą tro by i bia łacz ka. Za nim roz po -
zna się wro dzo ne za bu rze nia, na le ży wy klu czyć na by te
za bu rze nia funk cji pły tek. 

Wro dzo ne za bu rze nia pły tek wy stę pu ją rza dziej
i obej mu ją wro dzo ne de fek ty re cep to rów, któ re są bar -
dzo waż ne dla ad he zji i agre ga cji pły tek, de fek ty bia łek
sy gna li zu ją cych, któ re upo śle dza ją wy dzie la nie ziar ni -
sto ści płyt ko wych i de fek ty me ta bo li zmu pły tek. Ob raz
kli nicz ny jest bar dzo zmien ny, ale zwy kle wy stę pu ją ła -
god ne krwa wie nia skór no -ślu zów ko we. U pa cjen tów,
u któ rych po dej rze wa się wy stę po wa nie tych za bu rzeń,
moż na wy ko nać ba da nie in vi vo w kie run ku wy dłu żo ne -
go cza su krwa wie nia lub ba da nie in vi tro z uży ciem ana -
li za to ra czyn no ści pły tek krwi (PFA). Te sty agre ga cji
pły tek (me to dą agre go me trii), ad he zji i de gra nu la cji
od po wia da ją na za sto so wa nie wie lu ago ni stów. W nie -
któ rych cho ro bach wy stę pu ją nie pra wi dło wo ści struk -
tu ral ne, któ re moż na wy kryć w ba da niu w mi kro sko pie
świetlnym lub elek tro no wym. 

Ob ja wy krwa wie nia we wro dzo nych za bu rze niach
funk cji pły tek czę sto mo gą się zmniej szyć po za sto so wa -
niu de smo pre sy ny i le ków an ty fi bry no li tycz nych, jed nak
w pew nych cięż kich cho ro bach (ta kich jak ze spół Ber nar -
da-So ulie ra i trom ba ste nia Glan zman na) ko niecz ne mo -
że być wy ko na nie prze to cze nia kon cen tra tu krwi nek
płyt ko wych. Ostat nio wy ka za no, że re kom bi no wa ny
czyn nik VIIa (rFVIIa) po ma ga w kon tro li krwa wie nia
u cho rych z cięż ki mi za bu rze nia mi funk cji pły tek. W Sta -
nach Zjed no czo nych Fo od and Drug Ad mi ni stra tion
(FDA) jesz cze nie do pu ści ła te go pre pa ra tu do sto so wa nia
kli niczne go. 

Wro dzo ne nie do bo ry czyn ni ków krzep nię cia
He mo fi lia

He mo fi lie A i B po wsta ją w wy ni ku nie do bo rów lub
zmniej sze nia ak tyw no ści oso czo wych czyn ni ków krzep nię -
cia VIII lub IX. Sza cu je się, że u chłop ców he mo fi lia A wy -
stę pu je z czę sto ścią 1:5000 uro dzeń, a he mo fi lia B
z czę sto ścią 1:30 000. Po nie waż ge ny za rów no dla czyn ni -
ka VIII, jak i IX znaj du ją się na chro mo so mie X, he mo fi -
lia przede wszyst kim wy stę pu je u chłop ców, choć ko bie ty
mo gą być ob ja wo wy mi no si cie la mi cho ro by. Ca łe po tom -
stwo płci żeń skiej męż czy zny cho ru ją ce go na he mo fi lię jest
no si cie la mi ge nów dla tej cho ro by. Ko bie ty no si ciel ki ob -
cią żo ne są 50% ry zy kiem prze ka za nia zmie nio ne go chro -
mo so mu swo je mu po tom stwu płci mę skiej. Ob raz
kli nicz ny, na si le nie cho ro by, stę że nia od po wied nich czyn -
ni ków i ob ja wy kli nicz ne przed sta wio no szcze gó ło wo w ta -
be li 2. Zwy kle pierw sze ob ja wy kli nicz ne w po sta ci
nad mier ne go krwa wie nia ujaw nia ją się już po ob rze za niu.
Z uwagi na nie wiel ką liczbę ro dzin, któ re pode jmują de cy -
zję o prze pro wa dze niu ob rze za nia, czę sto nie za uwa ża się
wcze śnie wy stę pu ją ce go krwa wie nia. W póź niej szym okre -
sie dzie cię cym mo że do cho dzić do cięż kich po ura zo wych
krwa wień z błon ślu zo wych, ję zy ka lub dzią seł oraz wy raź -
ne go wy stę po wa nia si nia ków z krwia ka mi w ob rę bie tu ło -
wia i koń czyn. Kla sycz nym ob ra zem krwa wie nia w cięż kiej
po sta ci he mo fi lii jest ma syw ne krwa wie nie do tka nek
mięk kich i sta wów, zwy kle jed nak nie wy stę pu ją one
do cza su aż dziec ko za cznie cho dzić, prze waż nie po 1 ro -
ku ży cia. 

U cho rych na he mo fi lię zwy kle wy dłu żo ny jest czas czę -
ścio wej trom bo pla sty ny po ak ty wa cji (APTT), pra wi dło wy
czas pro trom bi no wy (PT), licz ba pły tek i czas krwa wie -
nia/ba da nie czyn no ści pły tek krwi (PFA). Roz po zna nie po -
twier dza się, oce nia jąc ak tyw ność czyn ni ka VIII lub IX.
Po uro dze niu ak tyw ność czyn ni ka VIII jest ta ka sa ma jak
u do ro słych. Po nie waż ak tyw ność czyn ni ka IX za le ży
od wi ta mi ny K, zwy kle w okre sie no wo rod ko wym je go
stę że nia są ni skie. Do po twier dze nia roz po zna nia ła god nej
po sta ci he mo fi lii B stę że nie czyn ni ka IX po win no być po -
now nie oce nio ne po 4-6 mie sią cu ży cia. Ła god ne zmniej -
sze nie ak tyw no ści czyn ni ka VIII po win no rów nież skło nić
do bez zwłocz nej oce ny stę że nia vWF, aby wy klu czyć cho -
ro bę von Wil le bran da. 
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Pa cjen ci cho ru ją cy na he mo fi lię po win ni otrzy my wać
oka zjo nal nie lub pro fi lak tycz nie trans fu zje kon cen tra tów
czyn ni ka. W kra jach roz wi nię tych dzie ci, u któ rych
wy stę pu je cięż ka po stać he mo fi lii, otrzy mu ją le cze nie
pro filak tycz ne, aby za po biec wy stą pie niu prze wle kłych
po wi kłań wią żą cych się z czę sty mi krwa wie nia mi do sta -
wów oraz za gra ża ją cym ży ciu krwo to kom. W więk szo ści
przy pad ków ro dzi ce i opie ku no wie pro wa dzą le cze nie

w wa run kach do mo wych i w koń cu pa cjent uczy się sam
wy ko ny wać na kłu cie ży ły, aby po dać so bie lek. 

W związ ku z ist nie ją cym w prze szło ści ryz kiem prze -
nie sie nia przez pro duk ty krwio po chod ne róż nych cho -
rób oraz wy stę po wa niem na świe cie co raz więk sze go
za po trze bo wa nia na kon cen trat czyn ni ków krzep nię -
cia, w kra jach roz wi nię tych więk szość dzie ci le czo nych
jest obec nie kon cen tra ta mi re kom bi no wa nych czynni -

TA BE LA 2. Kli nicz na kla sy fi ka cja he mo fi lii

Kla sy fi ka cja Cięż ka Umiar ko wa na Ła god na

Ak tyw ność czyn ni ka VIII lub IX <1% 1-5% 6-30% 
Czę stość wy stę po wa nia 50-70% 10% 30-40% 
Przy czy ny krwa wie nia Sa mo ist ne Nie wiel kie ura zy, Roz le głe ura zy, 

rzad ko sa mo ist nie za bie gi chi rur gicz ne
Czę stość krwa wie nia 2-4/mie siąc 4-6/rok Rzad ko 
Miej sce wy stę po wa nia Sta wy, tkan ki mięk kie, Sta wy, tkan ki mięk kie Sta wy, tkan ki mięk kie 

krwa wie nia krwa wie nie po ob rze za niu, ± krwa wie nie po ob rze za niu ± krwa wie nie po ob rze za niu
krwa wie nie ± krwa wie nie 
we wnątrz czasz ko we we wnątrz czasz ko we
u no wo rod ków u no wo rod ków
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ków VIII i IX. Kon cen tra ty re kom bi no wa nego czyn ni -
ka VIII po do żyl nym wstrzyk nięciu w daw ce 1 IU/kg
o 2% zwięk sza ją w oso czu stę że nie czyn ni ka VIII. Obec -
nie kon cen tra ty re kom bi no wa nego czyn ni ka IX po po -
da niu 1 IU/kg po wo du ją wzrost je go stę że nia w osoczu
o 0,8%. W więk szo ści przy pad ków krwa wień ce lem le -
cze nia jest dą że nie do uzy ska nia 50% stę że nia nie do bo -
ro we go czyn ni ka krzep nię cia w o so czu. W cięż kich
krwo to kach (w ob rę bie gło wy i szyi, ja my brzusz nej,
we wnątrz czasz ko wych) po win no się dą żyć do uzy ska -
nia 100% war to ści te go czyn ni ka w oso czu. Przy go to -
wa nie przed ope ra cyj ne pa cjen ta zwa sze po win no być
prze pro wa dzo ne po kon sul ta cji z he ma to lo giem dzie -
cię cym.

Po le cze niu kon cen tra ta mi czyn ni ka VIII u oko ło 30%
cho rych na he mo fi lię A do cho dzi do two rze nia się prze -
ciw ciał (zwa nych ha mu ją cy mi), skie ro wa nych prze ciw ko
czyn ni ko wi VIII, zwy kle do pierw szych 50 wstrzyk nięć.
W przy pad ku he mo fi lii B czę stość wy stę po wa nia ha mu -
ją cych prze ciw ciał jest niż sza (1-3%). Więk szość prze -
ciw ciał ha mu ją cych wy kry wa się pod czas ru ty no wych
ba dań kon tro l nych. Te prze ciw cia ła, je śli wy stą pią pod -
czas le cze nia, mo gą po waż nie utrud niać le cze nie epi zo -
dów krwa wie nia, tak że gdy wy stę pu ją w sy tu acji
ko niecz no ści wy ko na nia za bie gu chi rur gicz ne go. Pa cjen -
ci, u któ rych wy stę pu ją te prze ciw cia ła, zwy kle nie od po -
wia da ją na kon cen tra ty czyn ni ka, moż na ich jed nak
le czyć, po da jąc ta kie pre pa ra ty „omi ja ją ce”, jak rFVIIa
lub ak ty wo wa ne kon cen tra ty ze spo łu pro trom bi ny. 

Opie ka nad cho ry mi na he mo fi lię pro wa dzo na przez
wy spe cja li zo wa ne w jej le cze niu ośrod ki przy czy ni ła się
do znacz ne go zmniej sze nia śmier tel no ści i cho ro bo wo ści.
Pa cjen ci z cięż ką po sta cią cho ro by mo gą obec nie ocze ki -
wać, że dłu gość ich ży cia bę dzie po dob na do dłu go ści ży -
cia zdro wych męż czyzn, u któ rych w do ro słym wie ku
bę dą wy stę po wa ły nie wiel kie zmia ny sta wo we lub nie bę -
dzie ich w o gó le. 

W przy pad ku ko biet, o któ rych wia do mo, że są no si -
ciel ka mi ge nu dla he mo fi lii, moż li we jest za pro po no wa nie
dia gno sty ki pre na tal nej, któ ra obej mu je: 1) nie in wa zyj ne
okre śle nie płci dziec ka za po mo cą ba da nia ul tra so no gra -
ficz ne go i 2) in wa zyj ne go ba da nia ko sm ków ko smów ki
lub wy ko na nie am nio punk cji, aby usta lić pew ne roz po -
zna nie. W związ ku ze znacz ną po pra wą ja ko ści ży cia dzię -
ki obec nym moż li wo ściom sku tecz ne go le cze nia he mo fi lii,
więk szość ko biet wy bie ra nie in wa zyj ną ul tra so no gra ficz ną
me to dę okre śle nia płci dziec ka w II try me strze cią ży.
Umoż li wia ona pod ję cie od po wied niej de cy zji do ty czą cej
spo so bu roz wią za nia cią ży i przy śpie sza wy ko na nie ba dań
u no wo rod ka. 

Rzad kie wro dzo ne skazy krwotoczne
In ny mi rzad ki mi wro dzo ny mi, dzie dzi czo ny mi au to so -
mal nie skazami krwotocznymi są nie do bo ry/za bu rze nia
czyn no ścio we czyn ni ków krzep nię cia V, VII, X, XI, XIII
i fi bry no ge nu. U cho rych stwier dza się wy dłu że nie cza su

PT lub APTT, lub obu z wy jąt kiem czyn ni ka XIII,
o czym wspo mnia no wcze śniej. Po nad to wy stę pu ją rzad -
kie wro dzo ne za bu rze nia fi bry no li zy, w któ rych u pa -
cjen tów po ja wia się wzmo żo na ak tyw ność fi bry no li tycz na
za bu rza ją ca sta bil ność skrze pu. Kli ni cy ści po win ni brać
pod uwa gę cho ro by tkan ki łącz nej (np. ze spół Eh ler sa-
-Dan lo sa), je śli w krwa wie niach skór no -ślu zów ko wych
war to ści ba dań la bo ra to ryj nych są pra wi dło we. 

Na by te skazy krwotoczne
Naj częst szy mi skazami krwotocznymi, z któ ry mi kli ni -
cy sta spo ty ka się w swo jej prak ty ce, są wy wo ła ne na by -
ty mi cho ro ba mi ukła do wy mi. Za bu rze nia he mo sta zy
w cho ro bach wą tro by spo wo do wa ne są wie lo ma me cha -
ni zma mi, upo śle dzo ną syn te zą wą tro bo wą, ak ty wa cją za -
rów no ukła dów krzep nię cia i fi bry no li zy, jak i utra tą
bia łek he mo sta tycz nych do pły nu pu chli no we go, współ -
ist nie ją cy mi nie do bo ra mi wi ta mi ny K, trom bo cy to pe nią
i za bu rze nia mi funk cji pły tek. Po stę po wa nie w przy pad -
ku ko agu lo pa tii spo wo do wa nej za bu rze nia mi czyn no ści
wą tro by po win no obej mo wać uzu peł nia nie czyn ni ków
krzep nię cia przez po da wa nie świe żo mro żo ne go oso cza
(FFP) lub krio pre cy pi ta tu, uzu peł nia nie nie do bo rów wi -
ta mi ny K i prze ta cza nie pły tek krwi. 

U prze wle kle cho rych dzie ci, u któ rych wy stę pu je ze -
spół złe go wchła nia nia, np. mu ko wi scy do za, atre zja dróg
żół cio wych i ce lia kia, po win no się po dej rze wać wy stę -
po wa nie nie do bo rów wi ta mi ny K. Cho ro ba krwo tocz -
na no wo rod ka (HDN) wią że się z nie doj rza ło ścią wą tro by,
któ ra nie syn te ty zu je za leż nych od wi ta mi ny K czyn ni -
ków krzep nię cia. Za zwy czaj te dzie ci ro dzi ły się w do mu
i nie otrzy ma ły one pro fi lak tycz niej daw ki wi ta mi ny K.
Cho ro bę krwo tocz ną no wo rod ka moż na le czyć, sto su jąc
do mię śnio wo lub do ust nie wi ta mi nę K. Mocz ni ca i krą -
że nie po za ustro jo we oraz po za ustro jo we utle no wa nie
krwi (EC MO) mo gą być po wo dem krwa wie nia w me -
cha ni zmie ja ko ścio we go i ilo ścio we go za bu rze nia funk -
cji pły tek. Po nad to, pod czas krą że nia po za ustro jo we go
w wy ni ku roz cień cze nia krwi do cho dzi do znacz ne go
zmniej sze nia stę żeń za rów no bia łek od po wie dzial nych
za krzep nię cie krwi, jak i in hi bi to rów krzep nię cia. Wy -
stę pu ją ce za bu rze nia moż na le czyć, sto su jąc prze to cze nia
FFP i pły tek krwi. De smo pre sy na mo że po móc w przy -
pad ku wy stę po wa nia ob ja wów za bu rzeń krzep nię cia
u dzie ci cho rych na nie wy dol ność ne rek. W tych przy -
pad kach ko niecz ne jest ści słe mo ni to ro wa nie rów no wa -
gi wod no -elek tro li to wej, aby za po biec hi po na tre mii
u tych cho rych. 

Roz sia ne wykrze pia nie we wnątrz na czy nio we (DIC) jest
ko agu lo pa tią, w któ rej jed no cze śnie do cho dzi do ak ty wa -
cji pro ce sów krzep nię cia i fi bry no li zy. Ob ja wom kli nicz -
nym naj czę ściej w ba da niach prze sie wo wych to wa rzy szy
wy dłu że nie wszyst kich war to ści ba dań ukła du krzep nię -
cia, trom bo cy to pe nia i wzrost stę żeń pro duk tów de gra da -
cji fi bry ny (D -di me rów). Po za te ra pią pod trzy mu ją cą,
po le ga ją cą na do star cze niu czyn ni ków krzep nię cia w po -
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Komentarz
Dr hab. n. med. An na Klu kow ska, Kli ni ka He ma to lo gii, 
On ko lo gii i Cho rób Krwi WUM

Ar ty kuł „Ska zy krwo tocz ne” kon cen tru je się na za gad -
nie niach wro dzo nych i na by tych za bu rzeń he mo sta zy
u dzie ci. Przed sta wia bar dzo przy stęp nie i w spo sób
upo rząd ko wa ny po szcze gól ne eta py he mo sta zy prze bie -
ga ją ce u zdro we go czło wie ka w od po wie dzi na uszko -
dze nie na czy nia krwio no śne go spo wo do wa ne ura zem.
Skom pli ko wa ny sche mat krzep nię cia, za łą czo ny w po -
sta ci gra ficz nej, zo stał czy tel nie omó wio ny w tek ście.
Zwró co no uwa gę na pierw szo pla no wą ro lę dro gi ze -
wną trz po chod nej w ak ty wa cji krzep nię cia krwi oraz po -
wią za nie dro gi ze wną trz po chod nej z we wnątrz po chod ną
przez pę tlę sprzę że nia zwrot ne go po le ga ją cą na ak ty -
wa cji przez trom bi nę po wsta łą w ukła dzie zewną trz -

po chod nym czyn ni ka XI i dal szych eta pów krzep nię cia
dro gi we wnątrz po chod nej. Pod kre ślo no mar gi nal ną ro -
lę ukła du ka li kre ina/ki ni na z na le żą cym do nie go czyn -
ni kiem XII w pro ce sie krzep nię cia krwi. Tłu ma czy to
brak ob ja wów ska zy krwo tocz nej u osób ze znacz nie
na wet wy dłu żo nym APTT, u któ rych stwier dza się du -
ży nie do bór, a na wet brak czyn ni ka XII. Uwzględ nie -
nie wie ku dziec ka przy in ter pre ta cji wy ni ków ba dań
ukła du krzep nię cia jest bar dzo waż ne. W pierw szym
pół ro czu ży cia fi zjo lo gicz nie ob ni żo ne są stę że nia czyn -
ni ków krzep nię cia za leż nych od wi ta mi ny K, wpły wa -
jąc na wy dłu że nie cza sów krzep nię cia za rów no APTT,
jak i PT. W wie lu kra jach pro fi lak tycz nie sto so wa na

sta ci pre pa ra tów FFP i pły tek krwi, głów nym ce lem te ra -
pii jest le cze nie cho ro by pod sta wo wej wy wo łu ją cej za bu -
rze nie np. po socz ni cy, cho ro by no wo two ro wej czy ura zu. 

U dzie ci rzad ko stwier dza się na by te in hi bi to ry czyn ni -
ków krzep nię cia, ta kich jak VIII czy IX. U dzie ci z wro dzo -
ny mi wadami ser ca z prze cie kiem pra wo -le wym opi sy wa no
wy stę po wa nie na by tej po sta ci cho ro by von Wil le bran da spo -
wo do wa nej szyb kim oczyszcza niem krwi z du żych mul ti -
me rów czyn ni ka von Wil le bran da. U dzie ci z gu zem Wilm sa
opi sy wa no wy stę po wa nie vWD spo wo do wa ne ad sorp cją
vWF na ko mór kach no wo two ro wych. 

Wy ka za no, że u dzie ci z ostrą bia łacz ką pro mie lo cy tar -
ną ko agu lo pa tia wią za ła się z ze spo łem roz sia ne go wy krze -
pia nia we wnątrz na czy nio we go (DIC). Aby za ha mo wać
krwa wie nie u tych pa cjen tów ko niecz ne mo że być po da -
wa nie FFP, pły tek krwi i środ ków an ty fi bry no li tycz nych. 

Pod su mo wa nie
Pe dia tra jest pierw szą oso bą, któ ra sty ka się i mu si ustalić
roz po znanie wro dzo nych i na by tych skaz krwotocznych.
Szybka i właściwa diagnoza jest niezbędna dla od po wied -
nie go le cze nia, aby za po biec wy stą pie niu za gra ża ją cych
ży ciu po wi kłań. Roz po zna nie opie ra się na sta ran nym
i ukie run ko wa nym ze bra niu wy wia du, ba da niu przed mio -
to wym oraz wy ni kach prze sie wo wych ba dań la bo ra to ryj -
nych. Zna jo mość do stęp nych spo so bów le cze nia po ma ga
w na głych sy tu acjach, na wet wte dy, gdy po dej rze wa się

wy stę po wa nie rzad kich cho rób. Pa cjen ta na le ży skie ro wać
na kon sul ta cję do he ma to lo ga dzie cię ce go, je śli trze ba
usta lić pre cy zyj ne roz po zna nie i gdy wy ma ga on dłu go -
trwa łej opie ki. 

Arty kuł uka zał się ory gi nal nie w Pe dia trics in Re view, Vol. 29, No 4, April 2008,
p. 121: Ble eding Di sor ders, wy da wa nym przez Ame ri can Aca de my of Pe dia trics
(AAP). Pol ska wer sja pu bli ko wa na przez Me di cal Tri bu ne Pol ska. AAP i Me di cal Tri -
bu ne Pol ska nie po no szą od po wie dzial no ści za nie ści sło ści lub błę dy w tre ści ar ty ku -
łu, w tym wy ni ka ją ce z tłu ma cze nia z an giel skie go na pol ski. Po nad to AAP i Me di cal
Tri bu ne Pol ska nie po pie ra ją sto so wa nia ani nie rę czą (bez po śred nio lub po śred nio)
za ja kość ani sku tecz ność ja kich kol wiek pro duk tów lub usług za war tych w pu bli ko -
wa nych ma te ria łach re kla mo wych. Re kla mo daw ca nie ma wpły wu na treść pu bli ko -
wa ne go ar ty ku łu.

Za le ca ne pi śmien nic two
Hay ward CPM, Rao AK, Cat ta neo M. Con ge ni tal pla te let di sor ders: ove -

rview of the ir me cha ni sms, dia gno stic eva lu ation and tre at ment.
Ha emo phi lia. 2006;(suppl 3):128–136

Lip pi G, Fran chi ni M, Gu idi GC. Dia gno stic ap pro ach to in he ri ted ble eding
di sor ders. Clin Chem Lab Med. 2007;45:2–12

Man nuc ci PM. How I tre at pa tients with von Wil le brand di se ase. Blo -
od. 2001;97:1915–1919

Man nuc ci PM, Tud den ham EG. The he mo phi lias: from roy al ge nes to ge -
ne the ra py. N Engl J Med. 2001;344:1773–1779

Pey van di F, Kauf man RJ, Se lig sohn U, et al. Ra re ble eding di sor ders.
Ha emo phi lia. 2006;(suppl 3):137–142

Na tio nal He mo phi lia Fo un da tion: www.he mo phi lia. org/re so ur ces/
han di/htm

Sa fe ty chec klist for young chil dren: http://pa rent cen ter.ba by cen ter.com/
ge ne ral/72315.html
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ków VIII i IX. Kon cen tra ty re kom bi no wa nego czyn ni -
ka VIII po do żyl nym wstrzyk nięciu w daw ce 1 IU/kg
o 2% zwięk sza ją w oso czu stę że nie czyn ni ka VIII. Obec -
nie kon cen tra ty re kom bi no wa nego czyn ni ka IX po po -
da niu 1 IU/kg po wo du ją wzrost je go stę że nia w osoczu
o 0,8%. W więk szo ści przy pad ków krwa wień ce lem le -
cze nia jest dą że nie do uzy ska nia 50% stę że nia nie do bo -
ro we go czyn ni ka krzep nię cia w o so czu. W cięż kich
krwo to kach (w ob rę bie gło wy i szyi, ja my brzusz nej,
we wnątrz czasz ko wych) po win no się dą żyć do uzy ska -
nia 100% war to ści te go czyn ni ka w oso czu. Przy go to -
wa nie przed ope ra cyj ne pa cjen ta zwa sze po win no być
prze pro wa dzo ne po kon sul ta cji z he ma to lo giem dzie -
cię cym.

Po le cze niu kon cen tra ta mi czyn ni ka VIII u oko ło 30%
cho rych na he mo fi lię A do cho dzi do two rze nia się prze -
ciw ciał (zwa nych ha mu ją cy mi), skie ro wa nych prze ciw ko
czyn ni ko wi VIII, zwy kle do pierw szych 50 wstrzyk nięć.
W przy pad ku he mo fi lii B czę stość wy stę po wa nia ha mu -
ją cych prze ciw ciał jest niż sza (1-3%). Więk szość prze -
ciw ciał ha mu ją cych wy kry wa się pod czas ru ty no wych
ba dań kon tro l nych. Te prze ciw cia ła, je śli wy stą pią pod -
czas le cze nia, mo gą po waż nie utrud niać le cze nie epi zo -
dów krwa wie nia, tak że gdy wy stę pu ją w sy tu acji
ko niecz no ści wy ko na nia za bie gu chi rur gicz ne go. Pa cjen -
ci, u któ rych wy stę pu ją te prze ciw cia ła, zwy kle nie od po -
wia da ją na kon cen tra ty czyn ni ka, moż na ich jed nak
le czyć, po da jąc ta kie pre pa ra ty „omi ja ją ce”, jak rFVIIa
lub ak ty wo wa ne kon cen tra ty ze spo łu pro trom bi ny. 

Opie ka nad cho ry mi na he mo fi lię pro wa dzo na przez
wy spe cja li zo wa ne w jej le cze niu ośrod ki przy czy ni ła się
do znacz ne go zmniej sze nia śmier tel no ści i cho ro bo wo ści.
Pa cjen ci z cięż ką po sta cią cho ro by mo gą obec nie ocze ki -
wać, że dłu gość ich ży cia bę dzie po dob na do dłu go ści ży -
cia zdro wych męż czyzn, u któ rych w do ro słym wie ku
bę dą wy stę po wa ły nie wiel kie zmia ny sta wo we lub nie bę -
dzie ich w o gó le. 

W przy pad ku ko biet, o któ rych wia do mo, że są no si -
ciel ka mi ge nu dla he mo fi lii, moż li we jest za pro po no wa nie
dia gno sty ki pre na tal nej, któ ra obej mu je: 1) nie in wa zyj ne
okre śle nie płci dziec ka za po mo cą ba da nia ul tra so no gra -
ficz ne go i 2) in wa zyj ne go ba da nia ko sm ków ko smów ki
lub wy ko na nie am nio punk cji, aby usta lić pew ne roz po -
zna nie. W związ ku ze znacz ną po pra wą ja ko ści ży cia dzię -
ki obec nym moż li wo ściom sku tecz ne go le cze nia he mo fi lii,
więk szość ko biet wy bie ra nie in wa zyj ną ul tra so no gra ficz ną
me to dę okre śle nia płci dziec ka w II try me strze cią ży.
Umoż li wia ona pod ję cie od po wied niej de cy zji do ty czą cej
spo so bu roz wią za nia cią ży i przy śpie sza wy ko na nie ba dań
u no wo rod ka. 

Rzad kie wro dzo ne skazy krwotoczne
In ny mi rzad ki mi wro dzo ny mi, dzie dzi czo ny mi au to so -
mal nie skazami krwotocznymi są nie do bo ry/za bu rze nia
czyn no ścio we czyn ni ków krzep nię cia V, VII, X, XI, XIII
i fi bry no ge nu. U cho rych stwier dza się wy dłu że nie cza su

PT lub APTT, lub obu z wy jąt kiem czyn ni ka XIII,
o czym wspo mnia no wcze śniej. Po nad to wy stę pu ją rzad -
kie wro dzo ne za bu rze nia fi bry no li zy, w któ rych u pa -
cjen tów po ja wia się wzmo żo na ak tyw ność fi bry no li tycz na
za bu rza ją ca sta bil ność skrze pu. Kli ni cy ści po win ni brać
pod uwa gę cho ro by tkan ki łącz nej (np. ze spół Eh ler sa-
-Dan lo sa), je śli w krwa wie niach skór no -ślu zów ko wych
war to ści ba dań la bo ra to ryj nych są pra wi dło we. 

Na by te skazy krwotoczne
Naj częst szy mi skazami krwotocznymi, z któ ry mi kli ni -
cy sta spo ty ka się w swo jej prak ty ce, są wy wo ła ne na by -
ty mi cho ro ba mi ukła do wy mi. Za bu rze nia he mo sta zy
w cho ro bach wą tro by spo wo do wa ne są wie lo ma me cha -
ni zma mi, upo śle dzo ną syn te zą wą tro bo wą, ak ty wa cją za -
rów no ukła dów krzep nię cia i fi bry no li zy, jak i utra tą
bia łek he mo sta tycz nych do pły nu pu chli no we go, współ -
ist nie ją cy mi nie do bo ra mi wi ta mi ny K, trom bo cy to pe nią
i za bu rze nia mi funk cji pły tek. Po stę po wa nie w przy pad -
ku ko agu lo pa tii spo wo do wa nej za bu rze nia mi czyn no ści
wą tro by po win no obej mo wać uzu peł nia nie czyn ni ków
krzep nię cia przez po da wa nie świe żo mro żo ne go oso cza
(FFP) lub krio pre cy pi ta tu, uzu peł nia nie nie do bo rów wi -
ta mi ny K i prze ta cza nie pły tek krwi. 

U prze wle kle cho rych dzie ci, u któ rych wy stę pu je ze -
spół złe go wchła nia nia, np. mu ko wi scy do za, atre zja dróg
żół cio wych i ce lia kia, po win no się po dej rze wać wy stę -
po wa nie nie do bo rów wi ta mi ny K. Cho ro ba krwo tocz -
na no wo rod ka (HDN) wią że się z nie doj rza ło ścią wą tro by,
któ ra nie syn te ty zu je za leż nych od wi ta mi ny K czyn ni -
ków krzep nię cia. Za zwy czaj te dzie ci ro dzi ły się w do mu
i nie otrzy ma ły one pro fi lak tycz niej daw ki wi ta mi ny K.
Cho ro bę krwo tocz ną no wo rod ka moż na le czyć, sto su jąc
do mię śnio wo lub do ust nie wi ta mi nę K. Mocz ni ca i krą -
że nie po za ustro jo we oraz po za ustro jo we utle no wa nie
krwi (EC MO) mo gą być po wo dem krwa wie nia w me -
cha ni zmie ja ko ścio we go i ilo ścio we go za bu rze nia funk -
cji pły tek. Po nad to, pod czas krą że nia po za ustro jo we go
w wy ni ku roz cień cze nia krwi do cho dzi do znacz ne go
zmniej sze nia stę żeń za rów no bia łek od po wie dzial nych
za krzep nię cie krwi, jak i in hi bi to rów krzep nię cia. Wy -
stę pu ją ce za bu rze nia moż na le czyć, sto su jąc prze to cze nia
FFP i pły tek krwi. De smo pre sy na mo że po móc w przy -
pad ku wy stę po wa nia ob ja wów za bu rzeń krzep nię cia
u dzie ci cho rych na nie wy dol ność ne rek. W tych przy -
pad kach ko niecz ne jest ści słe mo ni to ro wa nie rów no wa -
gi wod no -elek tro li to wej, aby za po biec hi po na tre mii
u tych cho rych. 

Roz sia ne wykrze pia nie we wnątrz na czy nio we (DIC) jest
ko agu lo pa tią, w któ rej jed no cze śnie do cho dzi do ak ty wa -
cji pro ce sów krzep nię cia i fi bry no li zy. Ob ja wom kli nicz -
nym naj czę ściej w ba da niach prze sie wo wych to wa rzy szy
wy dłu że nie wszyst kich war to ści ba dań ukła du krzep nię -
cia, trom bo cy to pe nia i wzrost stę żeń pro duk tów de gra da -
cji fi bry ny (D -di me rów). Po za te ra pią pod trzy mu ją cą,
po le ga ją cą na do star cze niu czyn ni ków krzep nię cia w po -
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Dr hab. n. med. An na Klu kow ska, Kli ni ka He ma to lo gii, 
On ko lo gii i Cho rób Krwi WUM

Ar ty kuł „Ska zy krwo tocz ne” kon cen tru je się na za gad -
nie niach wro dzo nych i na by tych za bu rzeń he mo sta zy
u dzie ci. Przed sta wia bar dzo przy stęp nie i w spo sób
upo rząd ko wa ny po szcze gól ne eta py he mo sta zy prze bie -
ga ją ce u zdro we go czło wie ka w od po wie dzi na uszko -
dze nie na czy nia krwio no śne go spo wo do wa ne ura zem.
Skom pli ko wa ny sche mat krzep nię cia, za łą czo ny w po -
sta ci gra ficz nej, zo stał czy tel nie omó wio ny w tek ście.
Zwró co no uwa gę na pierw szo pla no wą ro lę dro gi ze -
wną trz po chod nej w ak ty wa cji krzep nię cia krwi oraz po -
wią za nie dro gi ze wną trz po chod nej z we wnątrz po chod ną
przez pę tlę sprzę że nia zwrot ne go po le ga ją cą na ak ty -
wa cji przez trom bi nę po wsta łą w ukła dzie zewną trz -

po chod nym czyn ni ka XI i dal szych eta pów krzep nię cia
dro gi we wnątrz po chod nej. Pod kre ślo no mar gi nal ną ro -
lę ukła du ka li kre ina/ki ni na z na le żą cym do nie go czyn -
ni kiem XII w pro ce sie krzep nię cia krwi. Tłu ma czy to
brak ob ja wów ska zy krwo tocz nej u osób ze znacz nie
na wet wy dłu żo nym APTT, u któ rych stwier dza się du -
ży nie do bór, a na wet brak czyn ni ka XII. Uwzględ nie -
nie wie ku dziec ka przy in ter pre ta cji wy ni ków ba dań
ukła du krzep nię cia jest bar dzo waż ne. W pierw szym
pół ro czu ży cia fi zjo lo gicz nie ob ni żo ne są stę że nia czyn -
ni ków krzep nię cia za leż nych od wi ta mi ny K, wpły wa -
jąc na wy dłu że nie cza sów krzep nię cia za rów no APTT,
jak i PT. W wie lu kra jach pro fi lak tycz nie sto so wa na

sta ci pre pa ra tów FFP i pły tek krwi, głów nym ce lem te ra -
pii jest le cze nie cho ro by pod sta wo wej wy wo łu ją cej za bu -
rze nie np. po socz ni cy, cho ro by no wo two ro wej czy ura zu. 

U dzie ci rzad ko stwier dza się na by te in hi bi to ry czyn ni -
ków krzep nię cia, ta kich jak VIII czy IX. U dzie ci z wro dzo -
ny mi wadami ser ca z prze cie kiem pra wo -le wym opi sy wa no
wy stę po wa nie na by tej po sta ci cho ro by von Wil le bran da spo -
wo do wa nej szyb kim oczyszcza niem krwi z du żych mul ti -
me rów czyn ni ka von Wil le bran da. U dzie ci z gu zem Wilm sa
opi sy wa no wy stę po wa nie vWD spo wo do wa ne ad sorp cją
vWF na ko mór kach no wo two ro wych. 

Wy ka za no, że u dzie ci z ostrą bia łacz ką pro mie lo cy tar -
ną ko agu lo pa tia wią za ła się z ze spo łem roz sia ne go wy krze -
pia nia we wnątrz na czy nio we go (DIC). Aby za ha mo wać
krwa wie nie u tych pa cjen tów ko niecz ne mo że być po da -
wa nie FFP, pły tek krwi i środ ków an ty fi bry no li tycz nych. 

Pod su mo wa nie
Pe dia tra jest pierw szą oso bą, któ ra sty ka się i mu si ustalić
roz po znanie wro dzo nych i na by tych skaz krwotocznych.
Szybka i właściwa diagnoza jest niezbędna dla od po wied -
nie go le cze nia, aby za po biec wy stą pie niu za gra ża ją cych
ży ciu po wi kłań. Roz po zna nie opie ra się na sta ran nym
i ukie run ko wa nym ze bra niu wy wia du, ba da niu przed mio -
to wym oraz wy ni kach prze sie wo wych ba dań la bo ra to ryj -
nych. Zna jo mość do stęp nych spo so bów le cze nia po ma ga
w na głych sy tu acjach, na wet wte dy, gdy po dej rze wa się

wy stę po wa nie rzad kich cho rób. Pa cjen ta na le ży skie ro wać
na kon sul ta cję do he ma to lo ga dzie cię ce go, je śli trze ba
usta lić pre cy zyj ne roz po zna nie i gdy wy ma ga on dłu go -
trwa łej opie ki. 

Arty kuł uka zał się ory gi nal nie w Pe dia trics in Re view, Vol. 29, No 4, April 2008,
p. 121: Ble eding Di sor ders, wy da wa nym przez Ame ri can Aca de my of Pe dia trics
(AAP). Pol ska wer sja pu bli ko wa na przez Me di cal Tri bu ne Pol ska. AAP i Me di cal Tri -
bu ne Pol ska nie po no szą od po wie dzial no ści za nie ści sło ści lub błę dy w tre ści ar ty ku -
łu, w tym wy ni ka ją ce z tłu ma cze nia z an giel skie go na pol ski. Po nad to AAP i Me di cal
Tri bu ne Pol ska nie po pie ra ją sto so wa nia ani nie rę czą (bez po śred nio lub po śred nio)
za ja kość ani sku tecz ność ja kich kol wiek pro duk tów lub usług za war tych w pu bli ko -
wa nych ma te ria łach re kla mo wych. Re kla mo daw ca nie ma wpły wu na treść pu bli ko -
wa ne go ar ty ku łu.
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jest wi ta mi na K po uro dze niu. W Pol sce za le ca się po -
da wa nie jej do mię śnio wo po uro dze niu, a na stęp nie
dzie ciom kar mio nym pier sią do ust nie od 2 ty go dnia ży -
cia do ukoń cze nia 3 mie sią ca ży cia. Au to rzy pi szą o wy -
stę po wa niu cho ro by krwo tocz nej no wo rod ka przede
wszyst kim u tych dzie ci, któ re nie otrzy ma ły wi ta mi ny
K po uro dze niu. Na zwę cho ro ba krwo tocz na no wo rod -
ka wie lu au to rów za stą pi ło okre śle niem krwa wie nie
z po wo du nie do bo ru wi ta mi ny K (vi ta min K de fi cien cy
ble eding, VKDB). 

Bar dzo waż ny jest spo sób po bra nia krwi do ba dań
ukła du he mo sta zy. Krew po win na swo bod nie wy pły wać
z na czy nia, ucisk sta zy po wi nien być jak naj krót szy, nie
moż na krwi wy ci skać z na czy nia. Dla te go na le ży za dbać
o uprzed nie do bre na wod nie nie dziec ka. Po bie ra jąc
krew, na le ży za no to wać, czy dziec ko by ło w du żym stre -
sie, czy mia ło za ka że nie, otrzy my wa ło le ki. Ma to du ży
wpływ na wy ni ki ba dań i ich in ter pre ta cję. W mia rę
moż li wo ści na le ży po bie rać krew od dziec ka ak tu al nie
zdro we go.

Au to rzy zwra ca ją uwa gę na ob ja wy kli nicz ne za bu -
rzeń he mo sta zy, ko niecz ność prze pro wa dze nia do kład -
ne go wy wia du do ty czą ce go prze by tych przez dziec ko
krwa wień oraz krwa wień w ro dzi nach mat ki i oj ca
dziec ka. Py ta nia mu szą być szcze gó ło we i zro zu mia łe.
Ko niecz nie trze ba za py tać o prze by te za bie gi ope ra cyj -
ne, eks trak cje zę bów, ura zy, ob fi tość i czas trwa nia
krwa wień mie siącz ko wych u dziew cząt i ko biet. Ob ja -
wy nie pra wi dło wych krwa wień ogra ni czo ne do jed ne go
na rzą du lub ukła du rzad ko wska zu ją na za bu rze nia he -
mo sta zy. Krwa wie nia z no sa, na wet czę ste i ob fi te, czę -
ściej zwią za ne są z in ny mi czyn ni ka mi wy mie nio ny mi
w ar ty ku le niż z za bu rze nia mi he mo sta zy. Zwy kle w ta -
kiej sy tu acji wska za ne jest wy ko na nie pod sta wo wych
ba dań ukła du he mo sta zy. Izo lo wa ny ob jaw w po sta ci
krwo to ków mie siącz ko wych jest wska za niem do prze -
pro wa dze nia ba dań w kie run ku cho ro by von Wil le bran -
da wo bec du żej czę sto ści cho ro by oraz czę stych
ską po obja wo wych lub bez ob ja wo wych po sta ci cho ro -
by. Dia gno sty ka cho ro by von Wil le bran da jest trud na,
wy ma ga do bre go spe cja li stycz ne go la bo ra to rium dia -
gno stycz ne go, wie lu ba dań, wy mie nio nych w ta be li 1
oraz kil ka krot nych ich po wtó rzeń. W rzad ko wy stę pu -
ją cej cięż kiej po sta ci (typ 3) lub po sta ciach umiar ko wa -
nie cięż kich na le żą cych do ty pu 2 lub 1 ła twiej jest
usta lić roz po zna nie cho ro by von Wil le bran da, cho ciaż
do kład ne okre śle nie pod ty pu wy ma ga ana li zy mul ti me -

rów czyn ni ka von Wil le bran da. U więk szo ści cho rych
na cho ro bę von Wil le bran da sku tecz na jest de smo pre -
sy na. W związ ku z dzia ła niem anty diu re tycz nym mo że
za trzy my wać wo dę w or ga ni zmie, pro wa dzić do hi po -
na tre mii i drga wek. Na ra żo ne są na to zwłasz cza ma łe
dzie ci i dla te go nie któ rzy nie za le ca ją jej po da wa nia
dzie ciom po ni żej 2 ro ku ży cia. W Pol sce do stęp na jest
tyl ko po stać do żyl na, co unie moż li wia jej za sto so wa nie
w do mu przez pa cjen ta. De smo pre sy na za le ca na jest
rów nież w ła god nej po sta ci he mo fi lii A. W he mo fi liach
A i B sto so wa ne są sub sty tu cyj nie kon cen tra ty czyn ni -
ków krzep nię cia krwi, od po wied nio VIII i IX. Au to rzy
pi szą o re kom bi no wa nych czyn ni kach krzep nię cia, któ -
ry mi w kra jach wy so ko roz wi nię tych le czo na jest więk -
szość dzie ci oraz do ro słych cho rych. W Pol sce ze
wzglę du na ich niż szy koszt do tych czas sto so wa ne są wy -
łącz nie oso czo po chod ne kon cen tra ty czyn ni ka VIII i IX.
Pre pa ra ty te nie gro żą prze nie sie niem zna nych ak tu al nie
wi ru sów i czą stek za kaź nych przy za sto so wa niu obo wią -
zu ją cych me tod in ak ty wu ją cych, ale po ten cjal nie ist nie -
je ta kie za gro że nie w przy szło ści. Sku tecz ność obu
ro dza jów kon cen tra tów jest po dob na.

Ro la pe dia try jest bar dzo waż na w pro ce sie roz po -
zna wa nia wro dzo nych i na by tych skaz krwo tocz nych.
To on jest pierw szym le ka rzem, któ ry po wi nien zwró cić
uwa gę na nie pra wi dło we ob ja wy, ze brać do kład ny
wy wiad oraz skie ro wać dziec ko na od po wied nie pod -
sta wo we ba da nia la bo ra to ryj ne. Pe dia tra po wi nien za su -
ge ro wać ko niecz ność wy ko na nia ta kich ba dań
u człon ków ro dzi ny, u któ rych wy stę pu ją po dob ne ob -
ja wy. Do nie go na le ży rów nież okre śle nie stop nia pil -
no ści ewen tu al nej kon sul ta cji he ma to lo ga dzie cię ce go
i ko niecz no ści wy ko na nia spe cja li stycz nych ba dań w ce -
lu usta le nia roz po zna nia za bu rzeń he mo sta zy. Je że li pro -
ble mem są krwa wie nia z no sa, ta kie dziec ko wy ma ga
konsultacji la ryn go lo ga. W przy pad ku krwo to ków mie -
siącz ko wych nie zbęd na jest kon sul ta cja gi ne ko lo ga zaj -
mu ją ce go się mło dzie żą. O tym rów nież mu si
zde cy do wać pe dia tra.

Za le ca ne pi śmien nic two
Do brzań ska i wsp. Za le ce nia Ze spo łu Eks per tów do ty cza ce pro fi lak ty ki

krwa wie nia z nie do bo ru wi ta mu ny K u no wo rod ków i nie mow ląt.
Stan dar dy me dycz ne. 2007;4 (1).

Laf fan M, Brown SA, Col lins PW, et al. The dia gno sis of von Wil le brand
di se ase: a gu ide li ne from UK Ha emo phi lia Cen tre Do ctors’, Or ga -
ni za tion. Ha emo phi lia. 2004;10: 199-217.
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Medycyna komplementarna,
holistyczna i integracyjna: przegląd
metod leczenia biegunki

Wprowadzenie
W 2002 roku biegunka znalazła się na siódmym miejscu wśród najważniejszych przyczyn
zgonów na świecie.1 Szacunkowe dane pochodzące z raportu Światowej Organizacji Zdro-
wia (WHO) z lat 2000-2003 wskazują, że na świecie biegunka odpowiedzialna jest za 18%
zgonów dzieci do 5 lat.2 Biegunką określa się zazwyczaj częste oddawanie rozluźnionych
lub płynnych stolców.3 Mimo że jest mechanizmem obronnym organizmu, prowadzącym
do szybkiej eliminacji zakażającego drobnoustroju, biegunka może jednak spowodować
odwodnienie, zwłaszcza u osób niedożywionych lub poddanych immunosupresji.3

W niniejszym przeglądzie przeanalizowano opublikowane piśmiennictwo naukowe po-
święcone stosowaniu pospolitych leków uzupełniających i alternatywnych (complementa-
ry and alternative medicine, CAM) w zapobieganiu i leczeniu ostrej lub przewlekłej
biegunki zakaźnej wieku dziecięcego. Ze względu na znaczną zapadalność na tę chorobę
w krajach rozwijających się wiele spośród pozycji piśmiennictwa zawartych w niniejszym
przeglądzie wywodzi się z tych obszarów.

Naturalne produkty zdrowotne (natural health product, NHP) są szeroko używane w za-
pobieganiu, leczeniu lub łagodzeniu różnych chorób, a także do promowania szeroko ro-
zumianego zdrowia człowieka. Do naturalnych produktów zdrowotnych zalicza się
witaminy i składniki mineralne, aminokwasy, produkty probiotyczne (tj. zawierające żywe
kultury bakterii), środki homeopatyczne oraz leki tradycyjne.

Suplementy diety
Cynk

Cynk jest niezbędnym składnikiem mineralnym. Bez niego czynność układu odpornościo-
wego zostaje zaburzona i może dojść do zwiększenia częstości występowania chorób za-
kaźnych.4 Znaczenie cynku w biegunce wieku dziecięcego zbadano w szerokim zakresie.

W metaanalizie z 2008 roku obejmującej 22 badania kliniczne, spośród których 16 do-
tyczyło ostrej biegunki (n=15 231), zaś 6 biegunki przedłużającej się (n=2968), stwierdzo-
no, że suplementacja cynku zmniejszyła średnią liczbę oddawanych stolców o 18,8%
w porównaniu z 12,5% zmniejszeniem po podaniu placebo.5 Suplementacja cynku skró-
ciła czas trwania biegunki o 15%, a placebo o 15,5%.

Korzystne wyniki zaobserwowano też we wcześniejszym przeglądzie, w którym
uwzględniono 25 opublikowanych i 17 nieopublikowanych badań klinicznych (7 dotyczą-
cych zapobiegania, 5 – leczenia ostrej oraz 5 – przewlekłej biegunki) przeprowadzonych
wśród dzieci w wieku przedszkolnym w krajach rozwijających się (n=5362).4 Podczas
zbiorczej analizy siedmiu badań klinicznych poświęconych zapobieganiu biegunce stwier-
dzono, że suplementacja cynku zmniejszyła zapadalność na biegunkę o 18% (95% prze-
dział ufności [PU] 7-28%), a chorobowość o 25% (95% PU 12-37%). Na podstawie
zbiorczej analizy trzech prac poświęconych ostrej biegunce wykazano, że prawdopodo-
bieństwo przedłużania się epizodów biegunkowych było o 15% mniejsze (95% PU 5-24%)
w grupie z suplementacją cynku w porównaniu z kontrolną. Ponadto, zbiorcza analiza
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Uwaga!
Środki omawiane w niniejszym artykule służą raczej jako suplementy diety niż leki. Wprawdzie
suplementy diety podlegają rejestracji United States Food and Drug Administration (FDA),
jednak niektórzy producenci, mimo istnienia tylko nielicznych dowodów naukowych, mogą
wprowadzać produkty na rynek bez wcześniejszego potwierdzenia ich bezpieczeństwa.
Na FDA spoczywa obowiązek monitorowania ich bezpieczeństwa od momentu wprowadzenia
na rynek. Informacje na ten temat są dostępne w ustawie Dietary Supplement Health and
Education Act z 1994 roku na stronie internetowej www.cfsan.fda.gov/~dms/dietsupp/html.
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