
Fizjologia i patologia układu 
krzepnięcia 

Magdalena Górska-Kosicka 

Klinika Zaburzeń Hemostazy i Chorób 
Wewnętrznych IHiT Warszawa  

Warszawa 22.01.2019 



HEMOSTAZA 

• haima – krew, stasis – zatrzymanie 

• zespół procesów fizjologicznych które zapewniają sprawne 
hamowanie krwawienia po przerwaniu ściany naczynia 
krwionośnego, szczelność ściany naczynia oraz płynność krwi 
krążącej 

• elementy hemostazy: 

– ściany naczyń krwionośnych 

– płytki krwi 

– osoczowy układ krzepnięcia krwi 

– inhibitory krzepnięcia  

– układ fibrynolizy 
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Hemophilia in pictures. World Federation of Hemophilia  



•12 białek osoczowych czynników 
krzepnięcia 

•ich kaskadowa aktywacja powoduje 
przejście fibrynogenu w fibrynę i 
stworzenie odpornego skrzepu 

 

•niedobór jednego z czynników 
krzepnięcia = nieprawidłowe 
tworzenie skrzepu= osoczowa skaza 
krwotoczna – 

 

Osoczowy układ krzepnięcia krwi 

Hemophilia in pictures. World Federation of Hemophilia  



WRODZONE SKAZY KRWOTOCZNE 

1. NACZYNIOWE 

• np. choroba Rendu-Oslera-Webera 

2. PŁYTKOWE 

• wrodzone małopłytkowości 

• zaburzenia czynności płytek krwi (np. trombastenia Glanzmanna, 
zespół Bernarda-Souliera) 

3. OSOCZOWE 

• choroba von Willebranda 

• hemofilia A i B 

• niedobory innych czynników krzepnięcia  



Osoczowe skazy krwotoczne 

niedobór czynnika krzepnięcia 

nieprawidłowe tworzenie skrzepu 

samoistne i pourazowych krwawienia 

do stawów 

artropatia - kalectwo 

do narządów wewnętrznych do mózgu 

kalectwo, zgon 



• HEMOFILIA uwarunkowana genetycznie 
skaza krwotoczna, dziedziczona w sposób 
sprzężony z płcią 

• chorują mężczyźni 

• kobiety nosicielki 

Windyga J i wsp. Acta Haematol. Pol. 2016;47;2:86-114 

•hemofilia A – niedobór cz. VIII 1:5000 urodzonych 
chłopców 
•hemofilia B – niedobór cz. IX 1:30 000 urodzonych 
chłopców 



HEMOFILIA  - RYS HISTORYCZNY (1) 

• pierwsze wzmianki – pisma żydowskie ok. 100 r p.n.e. 

• Biblia, Talmud, starożytny Egipt i Grecja – opisy przypadków skłonności do 
krwawień u mężczyzn 

• żydowski rabin Juda -zwolnienie z zabiegu obrzezania trzecich synów kobiet 
których dwóch pierwszych synów zmarło z wykrwawienia 

• 1803 - John C. Otto (Filadelfia) – wyodrębnienie jednostki chorobowej 
przenoszonej przez kobiety a występującej u mężczyzn 

• 1820- Christian Friedrich Nasse – dziedziczenie - zdrowi synowie chorego, 
występowanie choroby u niektórych wnuków od córek 

• 1828 - Friedrich Hopff – nazwa „hemofilia” („Über die Hämophilie oder die 
erbliche Neigung zu tödlichen Blutungen“) haemorrhaphilia – z greckiego 
upodobanie do krwawień 

 J Zdziarska i wsp. Historia „królewskiej choroby”. 90 rocznica tragicznej 
śmierci carewicza Aleksego Mikołajewicza Romanowa, Alma Mater 107 
(2008). 



HEMOFILIA  - RYS HISTORYCZNY (2) 

• 1893r - A Wright potwierdził wydłużenie czasu krzepnięcia u chorych 
na hemofilię 

• 1911r - Thomas Addis wykazał że przetoczenie osocza choremu na 
hemofilię skraca czas krzepnięcia, ale dopiero po 25 latach  lekarze z 
Harvardu Arthur Patek i F.H.J. Taylor nazwali ten czynnik globuliną 
antyhemofilową 

• 1944 - Alfredo Pavlovsky - odkrycie osocze chorego na hemofilię 
normalizuje krzepnięcie innego chorego z hemofilią 

• 1952 - Rosemary Biggs (Anglia) – wyjaśniła paradoks Pavlovsky’ego 
odkrywając drugi typ hemofilii 

J Zdziarska i wsp. Historia „królewskiej choroby”. 90 rocznica tragicznej 
śmierci carewicza Aleksego Mikołajewicza Romanowa, Alma Mater 107 
(2008). 



HEMOFILIA DZIEDZICZENIE 



HEMOFILIA – choroba królewska 

 Królowa Wiktoria 
(1819-1901)  

Carewicz Aleksy (1904-1918)  
J Zdziarska i wsp. Historia „królewskiej choroby”. 90 rocznica tragicznej 
śmierci carewicza Aleksego Mikołajewicza Romanowa, Alma Mater 107 
(2008). 



J Zdziarska i wsp. Historia „królewskiej choroby”. 90 rocznica 
tragicznej śmierci carewicza Aleksego Mikołajewicza 
Romanowa, Alma Mater 107 (2008). 



Postać Aktywność czynnika VIII/IX 

ciężka <1% 

umiarkowana 1-5% 

łagodna 6-40% 

POSTACIE HEMOFILII 

Windyga J i wsp. Acta Haematol. Pol. 2016;47;2:86-114 

Aktywność u zdrowych osób: 

 0,4-1,5 IU/ml = 40-150 IU/dl = 40-150% normy 



Postać hemofilii Objawy 

ciężka samoistne krwawienia do stawów, mięśni, 
narządów wewnętrznych 
ciężkie krwawienia po urazach, zabiegach 
inwazyjnych 
 

umiarkowana rzadko krwawienia samoistne, krwawienia po 
niewielkich urazach, po zabiegach inwazyjnych 

łagodna krwawienia samoistne nie występują, 
nadmierne krwawienia po urazach i zabiegach 
inwazyjnych 

OBJAWY HEMOFILII 

Chojnowski K Hemofilia w pigułce dla lekarza internisty 



KRWAWIENIA DO STAWÓW – najczęstszy 

objaw ciężkiej postaci hemofilii 

ze zbiorów własnych 



ze zbiorów własnych Hemophilia in pictures. World Federation of Hemophilia  



Krwawienia do mięśni 

 

•ból, obrzęk          ograniczenie 
ruchomości 
•ucisk na naczynia i nerwy       mrowienie, 
drętwienie, porażenie 

Hemophilia in pictures. World Federation of Hemophilia  



Krwawienia zagrażające życiu 

• krwawienie śródczaszkowe 

(samoistne) 

• wylewy krwi do dna jamy 

ustnej i szyi  

• krwotok do przestrzeni 

zaotrzewnowej 

• krwotok z przewodu 

pokarmowego  

• urazy 

 

 Windyga J i wsp. Acta Haematol. Pol. 2016;47;2:86-114 



Rozpoznanie hemofilii 

• wywiad osobniczy – objawy 

       krwawienia 

• wywiad rodzinny 

• badanie fizykalne 

• testy przesiewowe hemostazy 

– morfologia 

– układ krzepnięcia  

• PT 

•  APTT - ↑ 

• TT 

• fibrynogen 

• POTWIERDZENIE HEMOFILII - zmniejszona aktywność cz.VIII/cz.IX 

• badania genetyczne identyfikujące mutację sprawczą 

• wydanie legitymacji chorego 

 
 





leczenie - dostarczenie tego co brakuje w organizmie – czynnika 
krzepnięcia VIII/IX 
 
 
 
koncentraty czynnika VIII/IX 
podawane dożylnie przez chorego 
w celu leczenia krwawień i zapobiegania 
leczenie domowe 
 

 

 

 
Windyga J i wsp. Acta Haematol. Pol. 2016;47;2:86-114 

Wrodzone skazy krwotoczne = choroby nieuleczalne 



leczenie „na żądanie”  = podanie niedoborowego czynnika 

krzepnięcia w momencie aktywnego krwawienia – nie 

zapobiega powikłaniom wylewów, artropatii i kalectwu 

zapobieganie krwawieniom (profilaktyka) = 

podawanie koncentratu niedoborowego czynnika 

krzepnięcia, co 2-gi dzień/3 x w tygodniu/2x w 

tygodniu przez całe życie - chroni przed artropatią 

i kalectwem 

Windyga J i wsp. Acta Haematol. Pol. 2016;47;2:86-114 

Główny cel leczenia hemofilii – zapobieganie 
krwawieniom 



uraz u chorego na hemofilię = krwawienie 
(opóźnione) =natychmiastowe podanie 
koncentratu  cz. VIII/IX 



Pacjent z hemofilią A,  

postać umiarkowana 

 (cz. VIII – 4%)  

uraz  głowy,  

opóźnione leczenie 

  

ze zbiorów własnych 



• przewlekłe zapalenie błony maziowej 

• artropatia = ból 

• pseudoguzy 

Powikłania hemofilii 



• zakażenia wirusami przenoszonymi drogą krwi – HBV, HCV, 
HIV 

 w Polsce 80% chorych urodzonych przed 1991r zakażonych 
HCV, a 10% HBV 

 obecnie stosowane koncentraty są bezpieczne 

 

• powstanie inhibitora – przeciwciał neutralizujących podawany 
koncentrat cz. VIII/cz. IX  

 

Powikłania leczenia hemofilii 

Windyga J i wsp. Acta Haematol. Pol. 2016;47;2:86-114 



Hemofilia powikłana inhibitorem 

 

• inhibitor (krążący antykoagulant) – przeciwciała podawane w 
odpowiedzi na podawany dożylnie koncentrat niedoborowego 
czynnika krzepnięcia, neutralizujące jego aktywność 

• najczęściej u chorych na ciężką hemofilię A  

• inhibitor objawy: 

 brak odpowiedzi na leczenie substytucyjne 

 szybszy postęp artropatii, gorsza jakość życia 

• konieczność zmiany leczenia na koncentraty omijające inhibitor 

 

 
J Windyga et al.Acta Hematologica Polonica 2017;48;3:137-159 



• wrodzona osoczowa skaza krwotoczna,  sprzężona z płcią 

• hemofilia A – niedobór cz. VIII 

• hemofilia B – niedobór cz. IX 

• postacie: ciężka, łagodna, umiarkowana 

• objawy - samoistne i pourazowe krwawienia 

• charakterystyczne wylewy do stawów 

• leczenie substytucja cz. VIII i IX 

Hemofilia - podsumowanie 



Dziękuję za uwagę!     magdagorska@tlen.pl 
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