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Informacje, ktore znajdziesz w poradniku:

Co to jest hemofilia A i na czym polega jej leczenie

Czym jest profilaktyka i jaka jest réznica miedzy profilaktykg
standardowq a spersonalizowang

Co to jest farmakokinetyka, dlaczego jest taka wazna w profilaktyce
spersonalizowanej

Farmakokinetyka wybranych lekéw

Profilaktyka spersonalizowana — aktywnos¢ fizyczna i sport
Zalecenia WFH — Swiatowej Federacii ds. Hemofilii

Jak aplikacja monitorujgca poziom czynnika VIl moze poméc
w profilaktyce spersonalizowanej

Jak dobra¢ aktywnos¢ fizyczng do poziomu czynnika krzepnigcia Vili

Historie dzieci z hemofilig ,Interaktywna profilaktyka — zycie z pasjg”



HEMOFILIA A

D Co to jest hemofilia A

Hemofilia A to rzadka choroba wrodzona, w ktérej wystepuje niedobor
albo catkowity brak czynnika krzepnigcia VIII - biatka niezbednego

do prawidtowego procesu krzepnigcia krwi.

Hemofilia A jest chorobq uwarunkowanqg genetycznie i zazwyczaj jest
chorobqg dziedzicznq.

[Aktywnoéé czynnika krzepnigcia Vlil u zdrowej osoby to 70-150%. ]

W zaleznosci od tego, jaki jest niedobdr czynnika VIII, wyrdéznia sie
trzy postacie hemofilii A:

Postaé Poziom . .
hemofilii czynnika Vil (COGOCE )
Samoistne krwawienia
. do stawoéw i miesni,
Hizn;)kﬁé'a <1% normy nadmierne krwawienia po urazach,
¢ ekstrakcjach zebow,
zabiegach chirurgicznych
Krwawienia do stawéw i miesni
Hemofilia po niewielkich urazach, rzadko samoistne,
umiarkowana 1-5% normy nadmierne krwawienia po urazach,
ekstrakcjach zebow,
zabiegach chirurgicznych
Praktycznie nie obserwuje sie samoistnych
Hemofilia krwawieh do stawoéw i miesni;
tagodna 5-40% normy = nadmierne krwawienia po urazach,

ekstrakcjach zebow,
zabiegach chirurgicznych
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Zasady postepowania w hemofilii A, bedq zalezaty od postaci hemofilii
(ciezka/ umiarkowana/tagodna).

Gtéwny cel postepowania to:

Zapobieganie wylewom krwi, ktére mogq zagraza¢ zyciu
Zapobieganie samoistnym krwawieniom do stawéw i miesni
Natychmiastowe leczenie wszystkich ostrych krwawieh

Zapobieganie krwawieniom podczas zabiegdéw chirurgicznych

Cel postepowania
w ciezkiej postaci hemofilii A

é )

Podawanie brakujgcego czynnika krzepniecia Vil
jest najwazniejsze w leczeniu i zapobieganiu
krwawieniom.

- J

Profilaktyka diugoterminowa jest dzisiaj podstawq w leczeniu dzieci
z ciezkg hemofilig A.

Regularne podawanie czynnika Vil zapobiega wigkszosci krwawien.
Powazne krwawienia i urazy mogq wymagacé pilnej pomocy medyczne;.
Dziecko powinno natychmiast otrzymaé czynnik krzepnigcia.



HEMOFILIA A

Krwawienia do stawow

- najczestszy objaw kliniczny ciezkiej postaci hemofilii

inne

staw

biodrowy stawy
staw |
barkowy /
%
staw
kolanowy

staw
skokowy

staw
tokciowy

Miejsca krwawienia w hemofilii

- stawy

« migsnie, zwlaszcza glebokie partie miesni (biodro, tydka,
przedramie)

« btony §luzowe jamy ustnej, nosa i drég moczowo-piciowych

powazne

» wewngtrzczaszkowe
zagrazajgee zyciu  « szyja/gardio
* przewod pokarmowy

Przyblizona czestotliwos§¢ krwawienia w poszczegolnych miejscach

Stawy 70-80%
Miesnie 10-20%
Inne miejsca (powazne krwawienia) 5-10%

OSrodkowy uktad nerwowy <5%
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B Podstawowe elementy opieki

nad dzieckiem z hemofilig A:

Regularne i diugoterminowe podawanie czynnika krzepnigcia Vil

AW ELE w celu zapobiegania krwawieniom
Leczenie Zastosowanie czynnika krzepnigecia VIl w momencie aktywnego
»ha zgdanie” krwawienia, nie zapobiega diugotrwatemu uszkodzeniu stawéw
Definicja profilaktyki

zgodnie z World Federation of Hemophilia (Swiatowa Federacja ds. Hemofilii)

W 2020 roku WFH wprowadzito nowq definicje profilaktyki:

Profilaktyka

Jest to systematyczne podawanie chorym z hemofiliq
lekbw hemostatycznych w celu zapobiegania krwawieniom,
aby prowadzqc aktywne zycie, mogli oni osiggnq¢ jakosé
zycia poréwnywalngq z jakosciq zycia ludzi zdrowych.

~




PROFILAKTYKA

D Diugoterminowe korzysci B Profilaktyka spersonalizowana
z profilaktyki - indywidualna

Redukcja krwawieh do stawoéw ("

Nowoczesne leczenie hemofilii
Ochrona przed innymi rodzajami krwotokéw w hemofilii, w tym zaktada, ze nie ma jednego
zapobieganie lub znaczne zmniejszenie ryzyka krwotoku §rédczaszkowego uniwersalnego schematu

dawkowania czynnika Viil,
ktory bytby idealny dla kazdego.

Ochrona przed rozwojem artropatii

Zmniejszenie przewleklego bélu migesniowo-szkieletowowego

Redukcja ograniczenia w funkcjonowaniu i sprawnosci organizmu

Zapobieganie konieczno$ci operaciji ortopedycznej w przysztosci

Profilaktyka spersonalizowana
jest jak garnitur szyty na miare.

Stosowanie profilaktyki moze tez zmniejszy¢ liczbe hospitalizaciji
i liczbe wizyt na pogotowiu; skroci¢ diugos¢ pobytow w szpitalu;

Profilaktyka pozwala na regularny udziat dziecka w zajeciach szkolnych,
w zajeciach wychowania fizycznego i zajeciach rekreacyjnych.

Plan profilaktyki spersonalizowanej jest przygotowany indywidualnie
dla pacjenta i opiera sie¢ miedzy innymi na:

D Profilaktyka standardowa

Farmakokinetyce czynnika krzepnigcia

Proﬁlqktykq gtandardqwa ) . . Aktywnosci fizycznej, ktora jest szczegblnie wazna u dzieci i mtodziezy
Dawke czynnika VIl mozna dostosowac do pacjenta oceniajgc

skutecznosci profilaktyki (np. liczbe krwawien).
Fenotypie krwawiefi - ilosci krwawiefi i ich nasilenia

Podanie czynnika VIl moze si¢ odbywac co 2 lub 3 dni w tygodniu. Stanie stawéw

Stosowaniu sie do zalecen systematycznego podawania czynnika Vil

8 VV-MEDMAT-102434, 03/2024
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FARMAKOKINETYKA

Co to jest farmakokinetyka

i dlaczego jest taka wazna w profilaktyce spersonalizowanej

Farmakokinetyka to cze$¢ duzej dziedziny nauki - farmakologii®,
ktéra opisuje zachowanie leku w organizmie, czyli jak lek jest:

Wchianiany - jak szybko lek wchiania sie po podaniu

Dystrybuowany - w jaki sposéb lek zostaje rozmieszczony
w tkankach ciata

Eliminowany - jak szybko i w jaki sposéb lek jest usuwany z organizmu

*Farmakologia - dziedzina medycyny i farmacji - nauka o dziataniu lekéw

W duzym uproszczeniu farmakokinetyka okresla poczqgtek, czas trwania
i intensywno$¢ dziatania leku w organizmie.

Farmakokinetyka zalezy od:

Wiasciwosci chemicznych leku

Czynnikéw zwigzanych z pacjentem np. pici, wieku, nadwag;i,
dodatkowych choréb tj. niewydolnos¢ nerek, wagtroby

Farmakokinetyka czynnika Vil bedzie wiec indywidualna
dla kazdego dziecka.

Bardzo waznym, indywidualnym dla pacjenta, parametrem farmakokinetyki
jest czas péttrwania (t1/2).
Jest to czas potrzebny do eliminaciji z organizmu potowy dawki leku.

Przyktad: Po podaniu, maksymalna aktywnos$¢ czynnika VIl wynosi 80%,
a po 10 godzinach aktywnos¢ czynnika VIl wynosi 40%.

W ciggu 10 godzin z organizmu zostata wyeliminowana potowa dawki leku.
Oznacza to, ze w tym przypadku, czas péitrwania to 10 godzin.

VV-MEDMAT-102434, 03/2024

B Badanie farmakokinetyki

Profilaktyka spersonalizowana oparta na farmakokinetyce
czynnika krzepnigcia VIil.
Podczas wizyty lekarz moze zaproponowaé badanie farmakokinetyki, ktére

bedzie polegato na sprawdzeniu jak ,zachowuije sie” czynnik VIl w organizmie
twojego dziecka:

* lle czasu jest potrzebne do wyeliminowania potowy podanego leku - czyli
okreélenie czasu péitrwania (t1/2)

« Jak dtugo i na jakim poziomie lek utrzymuije si¢ w organizmie
Szczegobty badania oméwi lekarz, warto jednak wiedzie¢, ze przed badaniem
dziecko nie powinno otrzymywaé czynnika krzepniecia przez 72 godziny.

Etapy badania
Farmakokinetyka

Rekombinowany czynnik VI
o przedtuzonym czasie dziatania:

Farmakokinetyka
Rekombinowany czynnik VIII:

1 prébka krwi - pobranie przed podaniem czynnika VIl

2 prébka krwi - pobranie 30 minut - 1godzina po podaniu czynnika VI

3 prébka krwi - pobranie 24
godziny po podaniu czynnika VIl

3 prébka krwi - pobranie 48
godziny po podaniu czynnika Vil

Lekarz, po otrzymaniu wyniku, wprowadzi dane do specjalnej aplikacji, ktéra
dokona wszystkich obliczefi i przygotuje wynik badania w postaci wykresu,
ktéry bedzie indywidualny dla twojego dziecka.

Aktywnosé 100

NN

o W ten spos6b mozna zaplanowaé

® indywidualngq profilaktyke spersonali-
zowanq opartg na farmakokinetyce
0 czynnika krzepnigcia VIII.

0 10 20 30 40 50 60 70
Czas
(godtiny)

Przykladowy wykres poziomu czynnika VIl z aplikacji monitorujgcej farmakokinetyke

ll



FARMAKOKINETYKA

Il Wyniki farmakokinetyki

czyli, nie taka farmakokinetyka straszna jak jg malujg

Wynik farmakokinetyki mozna przedstawi¢ uwzgledniajqc kilka podan w tygodniu:

88
Aktnglw(oéé
wekmi (1)
72
64
Przyktadowy wynik farmakokinetyki czynnika Vil - jedno podanie: %
48
40
Aktywnos¢ 100 32
czynnika
we krwi (%) g0 @ " \ \ \ \
e 16 N \ \ \\
70 s \\ \\ \\
60 I~~~ N N
0 T T T T T T T T T T T T T T T
60 Pon ,12 Wt 12 S , 12 Cw 12 Pt, 12 Sob 12 Niedz 12 Pon
0 czas pottrwania (/)
0 PONIEDZIALEK SRODA PIATEK NIEDZIELA
20 podanie podanie podanie podanie
czynnika czynnika czynnika czynnika
10 krzepnigcia VIl krzepniecia VIl krzepnigcia VIl krzepniecia VIl
0 Przykladowy wykres poziomu czynnika VIl z aplikacji monitorujgcej farmakokinetyke
0 10 20 30 40 50 60 70 %zag. :
oazin
podanie czynnika czasdol% ° ’ f \
Juz w kilka minut od podania odpowiedniej
Przykiado kres poziomu czynnika VIl z aplikacji monitorujgcej farmakokinetyks dlq qu]entq dqul czynnlkq' Uk qd krzepnIQCIq
ryfeconyies poriomi e P e e .zdrowieje” i staje sie w petni sprawny na najblizsze
kilkanascie godzin.
[ \ Prof. Tomasz Urasifiski,
WFH (éWI atowa Federa Cj ads. Hem Ofl|l|) Klinika Pediatrii, Hemato-Onkologii i Gastroenterologii Dziecigcej, PUM w Szczecinie
W przesztoéci za odpowiedni poziom czynnika uznawano 1j.m./dl (1%). - J
Obec.nle-uznqje sie, ze pl’ZY pQZIOI'T]Ie 1% ,,p:ough", pacjenci pOZO.Stgjq ém%éc 100
narazeni ha ryzyko krwawienia. Wiekszos¢ lekarzy wolataby dgzy¢ do wekwi (%) g4
. 4 P . e >2-BY ! o
wyzszych pozioméw minimalnych (>3-5% lub wyzszych). o ZUW' I‘chk;.
zdrowej osoby
- J 2
60
60
Poziom jak
w0 | fili
% tagodnej
20
w hemofilii
10 —umiarkowanej | Hemofilia
ciezka
0
0 10 20 30 40 50 60 70

Czas

Przyktadowy wykres poziomu czynnika Vil z aplikacji monitorujgcej farmakokinetyke
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FARMAKOKINETYKA

) Poznajfarmakokinetyke

14

wybranych, dostepnych lekow*

llustracyjne poréwnanie profili farmakokinetycznych
obecnie dostepnych opciji leczenia profilaktycznego

Terapia preparatami zawierajgcymi czynnik krzepnigcia:

* Dostep na podstawie programu lekowego: Zapobieganie Krwawieniom u Dzieci z Hemofilig AiB ( n/d 01.2024);
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilig i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028.

VV-MEDMAT-102434, 03/2024

Terapia . -
substytucyjna rekombinowany czynnik VIl
« rekombinowany czynnik VIl o przedtuzonym czasie dziatania
_ Terapia Leki, ktore nie sqg czynnikami krzepniecia: rekombinowany czynnik Vi
niesubstytucyjna . pispecyficzne przeciwciato (emicizumab) - rekombinowany czynnik Vil
s o przedtuzonym dziataniu
2 40%
&
Rekombinowany czynnik VIIl E
.9
Podania czynnika VI 8 -
§ { ! 15% [~ emicizumab
\I T \
_ minimalny poziom czynnika VIl >1%
= T T T T T T T 1
§ 40%
€
9 Czas (dni)
£
g L 15%
o— o}
L>>. a
2 0 i 2 3 4 5 6 7
4‘7'>; czas (dni)
Q9
?
ke] Rekombinowany czynnik VIl o przedtuzonym czasie dziatania é )
o
g Podania czynnika Vil Stezenie emicizumabu odpowiada
okoto 9-15% aktywnosci czynnika VIII.
- +
% 40% Ten poziom ,przenosi” postaé ciezkg hemofilii do postaci tagodnej,
3 ale nie jest wystarczajgcy do ochrony przed wszystkimi krwawieniami,
o szczegblnie krwawieniami zwigzanymi z urazami,
-§ 15% zabiegami chirurgicznymi iflub intensywnq aktywnosciq fizyczng.
e]
[a 8
T T T T T T T 1 \ J
0 1 2 3 4 5 6 7
Czas (dni)
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PROFILAKTYKA SPERSONALIZOWANA

D Profilaktyka spersonalizowana B Profilaktyka spersonalizowana

Czy mozliwe jest aktywne zycie twojego dziecka Sport i aktywnos¢ fizyczna

Zalecenie WFH (Swiatowa Federacja ds. Hemofilii) Zalecenie WFH (Swiatowa Federacja ds. Hemofilii)

W przypadku oséb z hemofilig, WFH zaleca prowadzenie regularnej aktywnosci Przed rozpoczeciem uprawiania sportu i podejinowaniem aktywnosci
fizycznej i Ewiczen. fizycznej, WFH zaleca konsultacje z fizjoterapeutq lub innym specjalistg
od uktadu mie$niowo-szkieletowego.

Systematyczna aktywnos¢ pozwala na utrzymanie zdrowych kosSci, wzmacnia
mig$nie, poprawia koordynacje, pomaga utrzymacé prawidtowg mase ciata,

pozytywnq samoocene i poczucie wiasnej wartosci. Nalezy unika¢ sportéw kontaktowych i kolizyjnych, chyba ze dana

osoba stosuje schemat profilaktyczny, ktory jest odpowiedni dla takich
aktywnosci i jest odpowiednio przeszkolona w zakresie potencjalnego
Eksperci podkreslajq, ze ograniczenie swobodnej aktywnosci dziecka, moze ryzyka i innych wymaganych srodkéw ochronnych.

W znaczgcy sposoéb niekorzystnie wptyngé na jego rozwd.

Zbyt czeste powtarzanie ,uwazaqj”, ,bgdz ostrozny” moze doprowadzi¢ do

tego, ze dziecko bedzie strachliwe, co zaburzy rozwijajgce sie poczucie Wybér aktywnosci sportowej powinien uwzglednia¢ kondycje fizycznqg
niezaleznosci. i mozliwosci dziecka, a takze wymagania dotyczgce sprzetu ochronnego.

Propozycje éwiczef dla dzieci z hemofiliq
przygotowane przez fizjoterapeute
- pobaw sie razem z dzieckiem!

of0

o

https:/[takedamed.pl/post/?t=1-1676
dostep n/d 03.2024

Idealnie bytoby, gdyby aktywnos§¢ odbywata sie w krétkim czasie od podania
dawki profilaktycznej, kiedy stezenie czynnika krzepnigcia w organizmie jest
najwyzsze. Gwarantuje to najmniejsze ryzyko wystgpienia urazu.

VV-MEDMAT-102434, 03/2024

Planujgc wysitek, nalezy wzigé pod uwage czas podania czynnika krzepnigcia.
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APLIKACJA

B Aplikacja

18

— nowoczesnhe harzedzie w profilaktyce spersonalizowanej

Celem profilaktyki krwawien

u Twojego dziecka, jest mozliwos§¢
prowadzenia aktywnego zycia, ktérego
jakos¢ bedzie poréwnywalna

do jakosci zycia dzieci zdrowych.

Bardzo pomocnym narzedziem do monitorowania poziomu czynnika VIl
jest aplikacja, ktérg mozna zainstalowaé na swoim smartfonie.

Dostepnych jest kilka roznych aplikacji — zapytaj lekarza jaka bedzie
najbardziej odpowiednia dla ciebie i twojego dziecka.

Aplikacja zawiera wiele przydatnych funkcji m. in. mozna zapisa¢ podania
czynnika VIII, wystgpienie krwawienia (prowadzié swéj dzienniczek elektro-
niczny).

W oparciu o badanie farmakokinetyki, ktore zrobit lekarz,
aplikacja umozliwia monitorowanie szacunkowego
poziomu czynnika VIl po jego profilaktycznym podaniu.

VV-MEDMAT-102434, 03/2024

Na przykitadzie jednej z dostgpnych aplikacji zobacz jak tatwo mozna sprawdzié
aktualny poziom czynnika VIl u twojego dziecka.

il & il & il &
MIERNI YNNIKA e MIERNIK CZYNNIKA @ MIERNIK CZYNNIKA e
i an i o
MIERNIK CZYNNIKA MIERNIK CZYNNIKA MIERNIK CZYNNIKA
5 godz. ]OOo 23 godz. 5 godz. 300 23 godz. 5 godz. -Io 23 godz.
C: 0 Czas d¢ C. 0 Czas di C h Czas d
e 7o i wdrete 7o vt e Yo =
Zielonej (24%) Zielonej (24%) Zielonej (24%)
(57%) Twoj aktualny szacunkowy (57%) Twoj aktualny szacunkowy (57%) Twoj aktualny szacunkowy
poziom cz. VIl poziom cz. VIl poziom cz. VIIl

Przyszie szacunkowe poziomy cz. VIII Przyszte szacunkowe poziomy cz. VIII Przyszte szacunkowe poziomy cz. VIII

Godzina: 23:5211lis Godzina: 17:58 12 lis Godzina: PARCRENS

Szacunkowy poziom cz. VIII: 77% Szacunkowy poziom cz. VIII: 31% Szacunkowy poziom cz. VIII: 9%

Czas do strefy czerwonej: 23 godz. Czas do strefy czerwonej: 5godz. Czas do strefy czerwonej: 0 godz.

Przesun, aby oszacowaé swoje przyszie Przesun, aby oszacowac swoje przyszte Przesun, aby oszacowac swoje przyszte
poziomy cz. VIIl poziomy cz. VIl poziomy cz. VIII

CZYNNIKA CZYNNIKA CZYNNIKA

Il @] < Ll ©) < il (@] <

W kazdej chwili mozna sprawdzi¢
jaki jest aktualny poziom czynnika VIl
i jak bedzie si¢ zmieniat w czasie.

(" )

\ J

Dzigki aplikacji zawsze znasz poziom czynnika VI
i mozesz zaplanowac¢ takie aktywnosci fizyczne,
ktore w danym czasie bedq bezpieczne.
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PROFILAKTYKA SPERSONALIZOWANA - AKTYWNOSC FIZYCZNA

[l Profilaktyka spersonalizowana
- zaplanuj aktywnosci

Jesli znasz swoj poziom czynnika krzepnigcia Vi,
mozesz zaplanowac takie aktywnosci, ktére bedq bezpieczne.

Kazda aktywnosé fizyczna moze wigzagé sie z ryzykiem urazu. Kategoria ryzyka urazu zwigzana
z aktywnosciq fizyczng wg WFH (Swiatowej Federaciji ds. Hemofilii)

Rnﬁﬁ? Aktywnos¢ o niskim ryzyku powstania urazu.
Ryzyko niskie do Aktywnos¢ o niskim ryzyku powstania urazu. Sporty bez interakcji z innymi osobami.
umiarkowanego Aktywno$¢ wykonywana przy pomocy sprzetu sportowego.
Ryzyko Aktywnosg, ktéra wigze sie z wyzszym ryzykiem urazu. Pamietaj o wlasciwym zabezpieczeniu podczas
umiarkowane uprawiania sportu. Uzywaj odpowiednich ochraniaczy i rezygnuj z niebezpiecznych manewréw.

Aktywnos¢, ktora wigze sig z do§E wysokim ryzykiem urazu. Mozliwy kontakt fizyczny zinnymi
osobami, sprzetem lub twardymi nawierzchniami. Uzywaj odpowiednich zabezpieczen;
ochraniacze, mniej agresywne zachowania sportowe redukujq ryzyko.

Ryzyko urazu jest duze takze dla oséb bez zaburzef krzepniecia.

Aktywnos¢ fizyczna zwigzana z wysokim ryzykiem kontaktu fizycznego z innymi zawodnikami, sprzetem
lub twardymi nawierzchniami; kontakt ten moze prowadzi¢ do wystgpienia cigzkiego urazu czyli poten-
cjalnych krwawien. Niektére aspekty tych aktywnosci mogg byé niebezpieczne dia KAZDEGO. Uzywaj
odpowiednich zabezpieczef; ochraniacze, mniej agresywne zachowania sportowe redukujq ryzyko.
Ryzyko urazu jest duze takze dla oséb bez zaburzen krzepnigcia.

i) Wybrane aktywnosci fizyczne, ktére wymagaijg
aktywnosci czynnika VIl felel VLT k<1057

Aktywnos¢ 100
czynnikg
we krwi (%) 90

80

70

60

60

50%

Czas na kolejne
podanie czynnika

+

20 30 40 50 60 70
czas (h)

Podanie Ok.
czynnika VIl | 9godz.

Przyktadowy wykres poziomu czynnika Vil z aplikacji monitorujgcej farmakokinetyke
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- Wybrane aktywnosci fizyczne, ktore
aktywnosci czynnika VI {1\ )7 =T R100 7

TRAMPOLINA

Trampolina to niebezpieczny element
wyposazenia, ktdrego uzycie nie jest zalecane.
Ryzyko obejmuje obrazenia z powodu kolizji
zinng osobg, niewtasciwego Igdowania
podczas skokdw lub wyczynéw kaskaderskich,
upadku lub zeskoku.

Aktywnosé czynnika krzepniecia Vil u pacjenta ( %)

HULAJNOGA

elektryczna

Jazda hulajnogq elektryczng to czynnosé
obarczona ryzykiem kolizji, ktéra moze
prowadzi¢ do powaznych urazéw. Jest

to ryzykowna aktywnos¢ i raczej nie jest
zalecana. Pamietaj jednak o wiasciwej
ochronie dlatego zawsze zakiadaj
certyfikowany kask oraz ochraniacze na tokcie,
kolana i nadgarstki.

Aktywnosé czynnika krzepniecia Vil u pacjenta ( %)

HOKEJ

Wszystkie rodzaje hokeja to sporty o wysokim
stopniu kontaktu i ryzyku kolizji, ktore wigzq sie
z potencjalnym powaznym urazem gtowy, szyi,
kregostupa i konczyn. Hokej nie jest zalecany
osobom z zaburzeniami krzepnigcia.

Aktywnosé czynnika krzepniecia VIl u pacjenta ( %)

magaig
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) Wybrane aktywnosci fizyczne, ktére wymagajq
aktywnosci czynnika Vil

- Wybrane aktywnosci fizyczne, ktére wymagajg
aktywnosci czynnika Vil
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Aktywno$c 100
czynnika
we krwi (%) 90 —
s »  ZPOWIKLANIAMI
" KOSZYKOWKA g Dosmwow
5 IDEALNY
70 o
Ze wzgledu na popularnos€ tego sportu 8 35,02
60 Prydadiouy wykres poziomu wigkszo$¢ ludzi, ktoérzy cheq graé w S MINIMALNY
o mbnftorjqoe farmakokinetyke koszykowke, zrobi to mimo ryzyka urazu 3 2771
stawdw i migéni. Intensywnos¢ gry waha 3 !
40 si¢ od spokojnej po wysoce konkurencyjng s
0 gre wyczynowg, w ktorej intensywny g ‘
30% 0 - Caas nakoleine kontakt fizyczny jest standardem — poziom S DOSTAWOW.
20 podanie czynnlka niezalecany dla oséb z zaburzeniami Z IDEALNY
‘ krzepniecia. Mozna nosié wyposazenie s 2996
10 | ochronne w celu ochrony oczu i stawéw, ; ’
0 w tym buty z cholewkq lub wsporniki kostek. 'S MINIMALNY
0 10 | 20 30 40 50 60 70
czas (h) E‘ ] 8 ,75
Ok.15 godz. <
czynnika VIII
. ¥ ZPOWIKLANIAMI X ZPOWIKLANIAMI
PILKA NOZNA g posawew DESKOROLKA g Posmow
8 IDEALNY 8 IDEALNY
§ 35,02 g 3502
=} 3
Dzieci czesto biorq udziat w nadzorowanych S MINIMALNY ] . £  MINIMALNY
meczach pitki noznej juz w bardzo miodym = 277N Jazda na deskorolce moze by¢ doskonatym = 271N
wieku. Na starszych poziomach gry stajq sie 2 treningiem aerobowym, ale nie jest &
bardziej konkurencyjne, co powoduje wigkszy g pozbawiona ryzyka. Nalezy nosi¢ ) S
kontakt i ryzyko kontuzji. Odradza sie odbijanie £ eezrowigaK certyfikowany kask i ochraniacze na tokcie, £ Bezrowikian
pitki glowq (gtéwkowanie) ze wzgledu na g  DOSTAWOW kolana i nadgarstki. g  DOSTAWOW
ryzyko krwawienia w obrebie glowy £ IDEALNY Ryzyko kontuzji wzrasta wraz ) §. IDEALNY
i twarzy. Nalezy nosi€ ochraniacze goleni. § 2996 z wprowadzaniem skokéw i akrobacji ] 29,96
Petnienie roli bramkarza zwieksza ryzyko 3 ! i uczestnictwem w zawodach. 3
wystgpienia urazu. " 2 MINIMALNY 2 MINIMALNY
: 1875 £ 1875
< <
2 g : 2 g
O o]
HULAJNOGA 2 e SIATKOWKA 2 ooy
g 35,02 g 35,02
S MINIMALNY S MINIMALNY
. . . . > >
Hulajnogi mogq zapewni€ doskonaty trening g 277N Ryzyko kontuzji wzrasta, gdy mecze siatkéwki g 27N
aerobowy, ale nie sq pozbawione ryzyka. & stajq sie bardziej konkurencyjne. 2z
Zawodnicy powinni nosi¢ certyfikowane kaski o g
i ochraniacze na fokcie, kolana i nadgarstki. £ BEzrowitaN £ BEzPowitAN
g DOSTAWOW g DOSTAWOW
g IDEALNY 3 IDEALNY
8§ 29,96 s 29,96
B B
2 MINIMALNY 2 MINIMALNY
% 18,75 % 18,75
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SURFING

Ta aktywnos¢ niesie ze sobg znaczne ryzyko
dla kazdego uczestnika. Moze powodowaé
obcigzenie dla miesni i stawoéw korfczyn
dolnych. Wypadek moze prowadzi¢ do
powaznych obrazen.

SZTUKI WALKI

(Karate, Kung Fu, Taekwondo)

Trenowanie ktérejkolwiek z tych dyscyplin
pod nadzorem wykwalifikowanego
instruktora moze zapewni¢ dobrq kondycije
fizyczng. Cwiczenie precyzyjnych ruchéw,
w tym uderzef, cioséw, blokéw i kopnigé,

w odpowiedni sposéb jest dopuszczalne.
Walki wyczynowe nalezqg do sportow
kontaktowych, urazowych, nie sq zalecane.

LYZWIARSTWO

Najwiekszym ryzykiem jest upadek na 16d

i uderzenie w glowe lub ziamanie kosci.
Powszechnie sqdzi sig, ze stabe kostki
utrudniajq jazde na tyzwach, ale nie jest to
prawda. Dobrze dopasowane, dobrej jakosci
tyzwy ze sztywnym podparciem kostki
eliminujg ten problem.
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Aktywnosé czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta (%) Aktywno$é czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta ( %)

Aktywnosé czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta ( %)
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35,02
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27,7
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DO STAWOW

IDEALNY
29,96

MINIMALNY

18,75

aktywnosci czynnika Vil

SNOWBOARDING

Ta aktywno§¢ wymaga doskonatej sity
kohczyn dolnych i brzucha. Kask ochronny
jest niezbedny.

Ryzyko jest podobne do ryzyka w narciarstwie
zjazdowym.

NARCIARSTWO

ZJAZD

Niezbedne jest odpowiednio dopasowane
wyposazenie i kask. Istnieje ryzyko ztaman

i urazéw stawodw, wiezadet i gltowy na skutek
upadkéw lub kolizji z drzewami lub innymi
narciarzami. Jazda po muldach, akrobacije
powietrzne i skoki niosq ze sobg zwigkszone
ryzyko i nie sq zalecane.

JAZDA NA ROLKACH

Jazda na rolkach jest odpowiednia dla
wszystkich grup wiekowych. Moze to by¢
doskonaty trening aerobowy, ale nie jest
pozbawiony ryzyka. Nalezy nosi¢ kask

i ochraniacze na tokcie, kolana

i nadgarstki. Ryzyko kontuzji wzrasta wraz
z wprowadzaniem skokow i akrobaciji

i uczestnictwem w zawodach.

oo

) Wybrane aktywnoscifizyczne, ktére wymagajq

Aktywno$¢ czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta (%) Aktywno$¢ czynnika krzepnigcia Vil u pacjenta (%)

Aktywno$é¢ czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta (%)
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- Wybrane aktywnosci fizyczne, ktére wymagajg
aktywnosci czynnika Vil
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'?6% IDEALNY
S o 5 2250
Bieganie powoduje duze obcigzenie dla s
stawdw pod wptywem masy ciata, co moze 5 MINIMALNY
zwigksza¢ liczbe krwawieh i przyczyniac¢ sie i) ]2,33
do nasilenia artropatii. &
Mimo to niektore osoby z zaburzeniami $  BezrowikiaAN
krzepnigcia mogq uprawiac bieganie. g  DOSTAWOW
é IDEALNY
§ 17,68
D
2 MINIMALNY
: N44
<<
xR
—  ZPOWIKLANIAMI
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;j IDEALNY
a 2250
% MINIMALNY
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Q
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i
iokinetyke

) Wybrane aktywnoscifizyczne, ktére wymagajq
aktywnosci czynnika Vil

SKOKI DO WODY

rekreacyjne

Dopuszczalne jest nadzorowane nurkowanie
rekreacyjne z matej wysokosci.

Aktywno$¢ czynnika krzepnigcia Vil u pacjenta (%)

TENIS ZIEMNY

Ryzyko zwigzane z grq w tenisa jest niewielkie,
ale moze lqczy¢ sie z obcigzeniem ramion

i stawéw tokciowych. Wiasciwy chwyt i
technika gry sg waznymi elementami
pozwalajgcymi zmniejszy€ obrazenia.

Z tej aktywnosci mozna korzystaé w kazdym
wieku.

Aktywno$¢ czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta (%)

WSPINACZKA

na sztucznej Scianie

Wspinaczka wymaga uzywania lin i uprzezy
wymaga dobrej sity i dobrego zakresu ruchéw
we wszystkich stawach. Gtéwnym ryzykiem
obserwowanym w tym sporcie sq upadki.
Sztuczne Sciany wspinaczkowe i tory

z odpowiednim instruktazem i nadzorem
mogq zapewni€ bezpieczniejsze warunki

do uprawiania sportéw wspinaczkowych.

Aktywno$é¢ czynnika krzepnigcia VIl u pacjenta (%)

Z POWIKLANIAMI
DO STAWOW

IDEALNY
22,50

MINIMALNY

12,33

BEZ POWIKEAN
DO STAWOW

IDEALNY
17,68

MINIMALNY

1,44

Z POWIKLANIAMI
DO STAWOW

IDEALNY
22,50

MINIMALNY

12,33

BEZ POWIKLAN
DO STAWOW

IDEALNY
17,68

MINIMALNY

1,44

Z POWIKLANIAMI
DO STAWOW

IDEALNY
22,50

MINIMALNY

12,33

BEZ POWIKEAN
DO STAWOW

IDEALNY
17,68

MINIMALNY

1,44

27



PROFILAKTYKA SPERSONALIZOWANA - AKTYWNOSC FIZYCZNA

- Wybrane aktywnosci fizyczne, ktére wymagajg - Wybrane aktywnosci fizyczne, ktére wymagajg
aktywnosci czynnika VIii aktywnosci czynnika Vil
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dobrym sportem bezkontaktowym. H i ujedrnienia catego ciata. Mozna uzywaé £
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Przy wiaéciwym zastosowaniu techniki ryzyko | s DR
jest niewielkie. S 13,27
D
2 MINIMALNY
¢ 675
<
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Poznaj historie pacjentow
Interaktywna profilaktyka - Zycie z pasja

https:/ [takedamed.pl/post/?t=1-1284
dostep n/d 032024

Przyjjazne metody podawania
czynnika krzepnieela u matych dzieci

https:/ /[www.youtube.com/watch?v=ZsHweSOTKOM
dostep n/d 03.2024

_jak radzq sobie starsze dzieci
z autolniekejq czynnika krzepnieeia

https:/ /[www.youtube.com/watch?v=NQe3viREzDY
dostep n/d 03.2024
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Historia 1

~Czynnik biore co drugi dzief: poniedziatek, Srodaq, pigtek,
niedziela itd. To dziata i to dla mnie jest Ok. W tych dniach,
tak jak normalny, zdrowy cztiowiek uczestnicze w kazdym
sporcie, musze tylko bardziej na siebie uwazag.

Uprawiam rézne sporty, nic mi nie jest — wiec jestem bardzo
szczesliwy.

W uprawianiu sportu bardzo pomocna jest aplikacja, ktérg
posiadam w telefonie. Dzigki niej wiem, czy w danej chwili
jestem bezpieczny i czy mam wystarczajgcq ilo§€ czynnika
we krwi. To daje mi poczucie bezpieczenstwa.

Wiem, ze posiadam catq wiedze w telefonie.”

Komentarz prof. Pawia taguny:

.Moéwimy o profilaktyce jako o systematycznym podawaniu chorym
z niedoborem danego czynnika, lekbw hemostatycznych, w celu
zapobiegania krwawieniom. Jaki jest cel?

Poprawienie aktywnoSci zycia, aby pacjenci mogli osiggnq¢ jakos¢ zycia
poréwnywalng z jako$ciq zycia ludzi zdrowych.

Jeden z moich pacjentdw, 17-letni chiopiec, od poczqtku chciat zostaé
wielkim ptywakiem. Oczywiscie pytat, jaki sport moze uprawia¢, jaki

sport poprawi jego stan masy miesniowej i stawdéw. Zaczgt ptywac. Nie
dochodzito do wylewéw. Zaczat zdobywaé medale (...), to go podniosto na
duchu. On nagle jest lepszym ptywakiem niz jego koledzy z klasy!

To mu dato ,powera” i checi pokazaniaq, ze potrdafi: ,ja mam hemofilig, ale
potrafie zdobywaé medale”. Przez che¢ éwiczenia pokazat innym: ,ja jestem
normalny”. Moze Ewiczy¢€ i nie boi sig.
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Historia 2

.Czynnik przywrécit nasze zycie do normalnosci. Juz sie tak nie
boimy o syna. Wiemy, ze jezeli uderzytby sie¢ mocniej, mamy
dodatkowy czynnik, , zapasowy”, ktéry od razu podajemy.
Mozemy spokojnie p6js¢€ na plac zabaw. Mozemy pojechaé na
wakacje, nie martwiqc sig, ze syn dostanie wylewu i musimy
szukac¢ szpitala, do ktérego trzeba pilnie pojechaé.

Dziecko dostaje tyle czynnika, ile potrzebuje.

Mamy nadziejg, ze syn bedzie sprawnym chiopcem, a potem
sprawnym mezczyznq, ze hemofilia nie wptynie na jego zycie

i na jego plany zyciowe.”

Komentarz dr hab. Anna Klukowska:

Dziecko, nastolatek, ktéry jest na profilaktyce spersonalizowanej,
doskonale opracowanej, moze robi¢ prawie wszystko to, co zdrowi
réwiesnicy.

Chodzi nham o to, zeby pacjent zrozumiat, kiedy i co moze robi¢,
zeby unikng€ krwawien i jednoczesnie zeby jak najmniej hamowaé
aktywnos¢ fizyczng. Nie zalezy nam na tym, zeby pacjent caty czas
mys$lat o tym, co on moze zrobi€, majqc ten poziom czynnika.
Chcemy, zeby to weszio w ,podSwiadomos¢™

~Tego dnia dostaje czynnik — w zasadzie moge robi¢ wszystko."

Historia 3

~Moja najwigksza pasja sportowa to pitka nozna i troche basen. Gram na
pozycji bramkarza. Moje marzenia, to gra¢ w najlepszym klubie na $wiecie,
na przyktad Ajax Amsterdam, Liverpool, Barcelona.

Rodzice: Troszeczke go hamowali§my z wyborem pitki nozne;j.
PrébowaliSmy namawiaé syna do uprawiania innego sportu. ZaczeliSmy
od basenu, od takich bardziej ftagodnych form uprawiania sportu, ale

jego marzeniem byta zawsze gra w pitke. Po uzgodnieniach z lekarzem
prowadzgcym, sprébowaliSmy. Udaje sie! Na razie wszystko jest Ok. Nie
ma wigkszych problemow, jesli chodzi o kontuzje. W momencie, kiedy
zaczeliSmy ,przygode z hemofiliq” to byta tragedia. Ale na dzien dzisiejszy
- jesteSmy bardzo spokojni. Ksawery uprawia sporty, bo stawy muszq by¢
w ruchu i muszq by¢ sprawne. Sport druzynowy, udziat w zgrupowaniach,
wyjazdy autokarem z dzieciakami i trenerem poprawity i utatwity naszemu
dziecku komunikacje z innymi. Profilaktyka spersonalizowana daje
mozliwosci na przyszios€, daje normalne funkcjonowanie, normalne zycie,
mozliwos¢ spetnienia swoich marzen. Patrzymy w przyszto§¢ pozytywnie.”

Komentarz dr n. med. Andrzej Kottan:

Swiadomoéé tego ,co ja w tej chwili moge” daje pacjentom
mozliwo$¢ podejmowania decyzji i organizowania swojego zycia tak,
zeby byto ono realizowane w sposéb petny i dajgcy im zadowolenie.
Profilaktyka ma na celu nie tylko uchronienie pacjenta przed

krwawieniami, ale zapewnienie tego dobrostanu: jakosci zdrowia
i mozliwosci petnej aktywnosci pacjenta.
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