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Streszczenie

Celem niniejszego opracowania jest przedstawienie algorytmu postepowania z pacjentem,
ktory wymaga podjecia decyzji w szpitalnym oddziale ratunkowym lub izbie przyjec w sytuacyi
wystgpienia nieoczekiwanych krwawien sugerujgcych skaze krwotoczng.
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szpitalny oddziat ratunkowy (SOR)

Skaza krwotoczna oznacza sklonno§¢ do nad-
miernych krwawien wynikajaca z zaburzen he-
mostazy. W zalezno$ci od tego, ktory element
hemostazy jest zaburzony, wyr6znia sie skazy
krwotoczne naczyniowe, plytkowe, osoczowe,
zwigzane z zaburzeniami ukiadu fibrynolizy oraz
zlozone, czyli wynikajace z defektu wiecej niz
jednego elementu hemostazy. W zalezno$ci od
przyczyny defektu hemostazy skazy krwotoczne
dzieli sie na wrodzone (uwarunkowane genetycz-
nie) i nabyte, ktéore pojawiajg sie czesto nagle
1 moga stanowi¢ wyzwanie diagnostyczne i tera-
peutyczne, zwlaszcza u tych osob, u ktorych nabyta
skaza krwotoczna ma ciezki przebieg. Przykiadem
takiej skazy jest nabyta hemofilia A (AHA, acquired
hemophilia A), ktora wystepuje zarowno u kobiet,
jak 1 u mezczyzn i moze nie by¢ zwigzana z zadnym
wspolistniejgcym stanem klinicznym lub choroba.
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Przyczyna AHA s3 autoprzeciwciala skierowa-
ne przeciwko czynnikowi VIII. Zatem AHA jest
chorobg autoimmunologiczng. Nabyta hemofilia A
rozwija sie najczesciej u ludzi starszych, gdyz me-
diana wieku w momencie jej wystapienia zostalta
oszacowana na 74 lata. Najbardziej charaktery-
stycznymi objawami klinicznymi AHA sa rozlegte
podskorne wylewy krwi, krwiaki Srodmie$niowe
oraz nadmierne krwawienia Sluzoéwkowe. Najbar-
dziej charakterystyczna cecha laboratoryjng AHA
jest przedluzenie (zwykle powyzej 8 sekund) czasu
czeSciowe] tromboplastyny po aktywacji (APTT,
activated partial thromboplastin time) przy prawidlo-
wych wynikach pozostalych badan przesiewowych
hemostazy (dlatego wydiuzenie APTT w AHA
okres$la sie mianem izolowanego). Szczegodlowe za-
sady postepowania z pacjentem z nabyta hemofilig
s3 opisane w postaci wytycznych [1].
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W sytuacji gdy do szpitalnego oddziatu ratun-
kowego lub izby przyjeé zglosi sie pacjent z objawa-
mi nadmiernego krwawienia, w pierwszej kolejno-
Scinalezy oceni¢ rodzaj i nasilenie krwawienia oraz
zebraé jak najszybciej wywiad chorobowy. Niekiedy
juz na tym etapie udaje sie $ciSle ustali¢ dalsza
Sciezke postepowania. Dzieje sie tak wowczas, gdy
pacjent choruje na uprzednio rozpoznana, wrodzong
skaze krwotoczna. Pacjenci z wrodzonymi skazami
krwotocznymi czesto noszg ze sobg legitymacje
chorego na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,
w ktorej zawarte sa wazne informacje na temat
zasad leczenia skazy zdiagnozowanej u posiada-
cza legitymacji. Innym, bardzo waznym pytaniem,
ktore trzeba zadaé krwawigcemu pacjentowi, jest
pytanie o stosowanie lekow przeciwzakrzepowych,
ktorych np. przedawkowanie moglo doprowadzic do
wystapienia nadmiernego krwawienia.

Zawsze konieczne jest wykonanie badan la-
boratoryjnych oceniajacych uktad hemostazy. Do
testow przesiewowych hemostazy zalicza sie obok
APTT, takze czas protrombinowy (PT, prothrombin
time), czas trombinowy (TT, thrombin time), steze-
nie fibrynogenu oraz liczbe ptytek krwi. W przy-
padku wydtuzenia APTT powyzej 8 sekund nalezy
wykonac test korekcji APTT w mieszaninie osocza
badanego i prawidiowego (zawierajacego wszyst-
kie czynniki krzepniecia). To ostatnie badanie jest
zawsze dostepne w pracowniach hemostazy. Brak
korekcji APTT w mieszaninie osocza badanego
1 prawidlowego moze wskazywaé na immunoko-
agulapatie — zaburzenie krzepniecia wynikajace
z obecnoSci krazacego antykoagulantu (inhibitora)
wobec czynnika krzepniecia. NajczeSciej wystepuje
inhibitor czynnika krzepniecia VIII. Nabyta hemo-
filia A zalicza sie do immunokoagulopatii.

U pacjentdow stosujacych leki przeciwkrze-
pliwe wyniki skryningowych testow hemostazy
takze moga pomoc wykryé przyczyne krwawienia.
Na przyktad u pacjenta, ktory przedawkowal anta-
goniste witaminy K (np. acenokumarol lub warfa-
ryne), warto$¢ miedzynarodowego wspolczynnika

znormalizowanego (INR, international normalized
ratio), wyliczanego z czasu protrombinowego,
moze istotnie przekroczy¢ zalecang warto$¢ tera-
peutyczna. W przypadku bezposrednich doustnych
antykoagulantow (DOAC, direct oral anticoagu-
lants) wyniki testow skryningowych nie dostarczaja
precyzyjnych informacji na temat przedawkowania
tych lekow, dlatego przy podejrzeniu przedawko-
wania rywaroksabanu, apiksabanu lub dabigatranu
oznacza sie stezenie danego leku w osoczu pacjenta
za pomocg odpowiednich testow specjalistycznych.

Warto pamietaé, ze pacjenci z wrodzonymi
skazami krwotocznymi, ale takze chorzy na AHA,
znajduja specjalistyczna opieke w Centrach Lecze-
nia Hemofilii (CLH). W CLH znajduje sie zwykle
bardzo dobra baza laboratoryjna, ktéra moze pomoc
w ustaleniu rozpoznania skazy krwotocznej — za-
ro6wno wrodzonej, jak i nabytej. We wspomnianej
wczesniej legitymacji chorego na hemofilie i po-
krewng skaze krwotoczng, obok informacji na temat
ogoblnych zasad postepowania u pacjentow ze skaza-
mi krwotocznymi, znajdujg sie dane teleadresowe
CLH, ktore mozna uzy¢ w celach konsultacyjnych.
Warto takze dodac, ze w Regionalnych Centrach
Krwiodawstwa 1 Krwiolecznictwa (RCKiK) znaj-
duja sie koncentraty czynnikow krzepniecia, ktore
sg dostepne dla pacjentow z wrodzonymi skazami
krwotocznymi i AHA nieodptatnie w ramach Naro-
dowego programu Leczenia Chorych na Hemofilie
1 Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023.

Strategie postepowania z pacjentem, u ktérego
wystapito nadmierne krwawienie wskazujace na
skaze krwotoczna, przedstawiono na rycinie 1.
Zeskanowanie kodu QR umozliwi dostep do publi-
kacji poSwieconej zasadom postepowania w AHA
u chorych w podesziym wieku.
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Kiedy pomyslec¢ o wystgpieniu skazy krwotocznej u pacjenta w SOR?

Nadmierne krwawienie!

* Krwawienie z przewodu pokarmowego
(fusowate wymioty, smolisty stolec)

* Wylewy podskérne i/lub krwiaki sSrédmiesniowe

* Krwiomocz

* Intensywne krwawienie z drég rodnych

* Nadmierne krwawienia nieadekwatne do urazu

Wywiad!

» Zdiagnozowane/wrodzone zaburzenia hemostazy
* Stosowane leki, w tym przeciwzakrzepowe
(przeciwkrzepliwe i przeciwptytkowe)

* Przebyty niedawno zabieg inwazyjny lub uraz

* Powazne choroby wspétistniejace

W przypadku krwawien zagrazajgcych zyciu*

* Odstawic leki przeciwzakrzepowe!

* Pobra¢ krew w celu wykonania
przesiewowych testéw krzepniecia

* Wstrzymac jakiekolwiek zabiegi inwazyjne,
ktdre nie sg absolutnie niezbedne (ratujace zycie),
a ktére mogtyby nasili¢ krwawienie

* Podac¢ KKCz i/lub leki hemostatyczne,
np. koncentrat czynnika krzepnigcia”

* Wykonac testy przesiewowe krzepniecia krwi**

¢ Liczba ptytek krwi

* Czasy krzepniecia: APTT, PT, TT i stezenie
fibrynogenu

* Test korekcji APTT osoczem prawidtowym (jesli
APTT wydtuzone o > 8 sekund)

* Aktywnos¢ czynnika VI

v

Stosowanie lekow
przeciwzakrzepowych

¢ Brak danych

Potwierdzi¢,
wykonujac laboratoryjne
testy swoiste

Tak
Nie

Okresli¢ rodzaj leku
i dawke antidotum

Tak l

 Skierowac¢ na oddziat szpitalny!

* Skonsultowa¢ z CLH*

* Réznicowac skazy krwotoczne
na podstawie dalszych (specjalistycznych)
badan laboratoryjnych

* Podja¢ leczenie przeciwkrwotoczne, Wytyczne
A Do postgpowania
np. koncentrat czynnika krzepniecia w AHA u 0s6b
w podesziym
wieku

Odchylenie od normy
w testach przesiewowych***

v

Wrodzona skaza
krwotoczna

i Tak

* Postepowac zgodnie
Z rozpoznaniem
* Skonsultowa¢ z CLH*
* Zweryfikowac dane
w legitymacji chorego
 Zamoéwié czynnik w RCKiK*

e

* Réznicowac!
— Krwawienia niezwigzane
z zaburzeniami krzepniecia
(np. po urazie, po zabiegu inwazyjnym)
— Nierozpoznane wczesniej wrodzone
skazy krwotoczne, ktére nie wptywajg
na przesiewowe testy krzepniecia
(np. trombocytopatie, brak czynnika XIll i inne)

*Krwawienia zagrazajace zyciu ze wzgledu na masywnos¢ (duza utrata krwi) lub umiejscowienie (np. srédczaszkowe, do szyi)
**W interpretacji wynikow testow laboratoryjnych uwzgledni¢ rodzaj leku przeciwkrzepliwego, czas jego odstawienia oraz zastosowane leki hemostatyczne
***Odchylenia moga by¢ zwigzane ze stanami, ktore nie sg skaza krwotoczna, np. anomalia Hagemana (brak czynnika Xll), niedobdr wielkoczgsteczkowego

kininogenu lub prekalikreiny, obecnos¢ antykoagulantu tocznia
“Najczesciej wystepujacy nabyty niedobor czynnika krzepniecia

*Leki dostepne w RCKiK w ramach Narodowego Programu Leczenia Hemofilii (lista dostepna w QRCode)
*CLH — Centrum Leczenia Hemofilii (lista dostepna w Narodowym Programie Leczenia Hemofilii na gov.pl); AHA — acquired haemopbhilia A (nabyta hemofilia A);
APTT — czas czeSciowej tromboplastyny po aktywacji; PT — czas protrombinowy; TT — czas trombinowy; KKCz — koncentrat krwinek czerwonych
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