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Wprowadzenie

Hemofilia jest chorobg uwarunkowang genetycznie polegajgca na nieprawidtowym
krzepnieciu krwi. Szansa urodzenia chorego chtopca u matek bedgcych nosicielkami choroby
wynosi 50%. Istnieje jednak szansa na takie postepowanie w czasie cigzy, porodu i we
wczesnym okresie noworodkowym, ktére moze minimalizowac ryzyko krwawien zaréwno

u matki, jak i u chorego ptodu/noworodka.

Zalecenia:

e opieka przedporodowa znanych lub potencjalnych nosicieli hemofilii powinna by¢é
podejmowana w oddziatach potozniczych we wspodtpracy z osrodkami leczenia

hemofilii;
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e okreslanie pfci dziecka powinno odbywac sie zaréwno poprzez pobranie probki krwi
matki w ok. 10 tygodniu cigzy jak i za pomocg badania ultrasonograficznego ptodu
miedzy 18, a 20 tygodniem cigzy;

e przy podejmowaniu decyzji o sposobie porodu nalezy uwzgledni¢ czynniki
hemostatyczne (nosicielstwo hemofilii nie jest przeciwwskazaniem do porodu droga
naturalng);

e w zwigzku ze zwiekszonym ryzykiem krwawienia nalezy unika¢ porodu kleszczowego
polegajgcego na szybkim wydobyciu gtéwki dziecka za pomoca kleszczy, ktére
ksztattem dopasowane sg do gtéwki dziecka oraz krzywizn kanatu rodnego;

e nalezy unikaé inwazyjnych procedur polegajgcych na umieszczaniu elektrod na gtowie
dziecka w trakcie porodu czy pobieraniu prébek ptodu;

e rozpoznanie hemofilii powinno by¢ ustalane na podstawie badania krwi pepowinowej
pobranej natychmiast po porodzie;

e domiesniowe podanie witaminy K powinno byé wstrzymane do czasu wykluczenia
hemofilii;

e w sytuacji opdznienia rozpoznania choroby lub potwierdzenia hemofilii nalezy podaé
doustnie witamine K;

e nie nalezy stosowad desmopresynyl w leczeniu hemofili u noworodkéw;

e naktucia piety oraz inne nakfucia zyt u noworodkéw powinny byé przeprowadzane

z zachowaniem ostroznosci przez doswiadczonych pracownikdéw;

! desmopresyna- organiczny zwigzek chemiczny, syntetyczny analog wazopresyny, naturalnego hormonu podwzgdérzowego,
ktéry w poréwnaniu z wazopresyng ma silniejsze dziatanie antydiuretyczne. Wptywa zwieksza stezenie krazgcego czynnika
VIIl wptywajacy tym samym na homeostaze, zwiekszajac aktywnos¢ tkankowego aktywatora plazminogenu w osoczu i
nasilajac fibrynolize.
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e w przypadku podejrzenia krwawienia srédczaszkowego lub innego krwawienia, nalezy
natychmiast podac¢ koncentrat czynnika krzepniecia;

e nalezy wykona¢ badanie ultrasonograficzne czaszki u wszystkich noworodkdéw
z hemofilig ciezkg lub umiarkowang;

e ze wzgledu na niskg czutos¢ badania ultrasonograficznego w wykrywaniu krwawienia
podtwardéwkowego, zaleca sie wykonanie rezonansu magnetycznego czaszki lub
tomografie komputerowg czaszki u noworodkédw z objawami hemofilii nawet jesli
wynik badania USG jest prawidtowy;

e rodzice chorego noworodka powinni by¢ poinformowani o ryzyku krwawien przed

opuszczeniem szpitala.
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