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PREFAŢĂ

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sănătăţii al RM, constituit din reprezentanţii Catedrei Hematologie şi Oncologie a Universităţii de Stat de Medicină şi Farmacie „Nicolae Testemiţanu”.

Protocolul naţional este elaborat în conformitate cu ghidurile internaţionale actuale privind Hemofilia la adulţi şi va servi drept bază pentru elaborarea protocoalelor instituţionale, în baza posibilităţilor reale ale fiecărei instituţii în anul curent. La recomandarea Ministerului Sănătăţii, pentru monitorizarea protocoalelor instituţionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse în protocolul clinic naţional.  
A. PARTEA INTRODUCTIVĂ

A.1. Diagnosticul: Hemofilia
Exemple de diagnostic clinic: 
1. Hemofilia A, forma gravă, de gravitate medie, uşoară

2. Hemofilia B, de gravitate medie. 

A.2. Codul bolii (CIM 10): D66, D67 
A.3. Utilizatorii:

· oficiile medicilor de familie (medici de familie şi asistentele medicale de familie);
· centrele de sănătate (medici de familie şi asistentele medicale de familie);
· centrele medicilor de familie (medici de familie şi asistentele medicale de familie);
· centrele consultative raionale (medici boli interne);

· asociaţiile medicale teritoriale (medici de familie, medici boli interne);
· secţiile de boli interne ale spitalelor raionale, municipale şi republicane (medici boli interne, medici transfuziologi);
· Centrul Hematologic al IMSP Institutul de Oncologie (hematologi, stomatologi, chirurgi, fizioterapeuţi etc. pentru asistenţă medicală multidisciplinară).
A.4. Scopurile protocolului:

1. A perfecta diagnosticul pacienţilor cu Hemofilie 

2. A spori calitatea tratamentului acordat paceinţilor cu Hemofilie
3. A organiza asistenţa medicală multidisciplinară bolnavilor cu Hemofilie
4. A reduce invalidizarea pacienţilor cu Hemofilie
A.5. Data elaborării protocolului: iunie 2013
A.6. Data următoarei revizuirii: iunie 2015
A.7. Lista şi informaţiile de contact ale autorilor şi ale persoanelor care au participat la elaborarea protocolului:
	Numele

	Funcţia deţinută

	Dr. Ion Corcimaru, membru corespondent al AŞM, doctor habilitat în medicină, profesor universitar
	Şef Catedra Hematologie şi Oncologie USMF „Nicolae Testemiţanu”

	Dr. Larisa Musteaţă, doctor în medicină, conferenţiar universitar

	Conferenţiar universitar, Catedra Hematologie şi Oncologie USMF „Nicolae Testemiţanu”, şef secţie Hematologie 1 IMSP Institutul Oncologic

	Dr. Maria Robu, doctor în medicină, conferenţiar universitar

	Conferenţiar universitar, Catedra Hematologie şi Oncologie USMF „Nicolae Testemiţanu”


	Dr. Vasile Musteaţă, doctor în medicină, conferenţiar universitar
	Conferenţiar universitar, Catedra Hematologie şi Oncologie USMF „Nicolae Testemiţanu”



	
	

	
	

	Protocolul a fost discutat, aprobat şi contrasemnat:

Denumirea instituţiei
Persoana responsabilă, semnătura

Catedra Hematologie şi Oncologie USMF „Nicolae Testemiţanu”
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Societatea Hematologilor şi Transfuziologilor din RM 
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Asociaţia Medicilor de Familie din RM
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Seminarul ştiinţifico-metodic de profil „Oncologie şi Hematologie”
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Agenţia Medicamentului
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Consiliul de experţi al Ministerului Sănătăţii
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Consiliul Naţional de Evaluare şi Acreditare în Sănătate
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Compania Naţională de Asigurări în Medicină

[image: image9.jpg]




	


A.8. Definiţiile folosite în document

Hemofilia: face parte din grupul coagulopatiilor ereditare ca rezultat al deficitului factorului VIII de coagulare a sângelui (Hemofilia A) şi al fatorului IX de coagulare a sângelui (Hemofilia B).
Recomandabil: nu are un caracter obligatoriu. Decizia va fi luată de medic pentru fiecare caz individual.

A.9. Informaţie epidemiologică

Hemofilia prezintă una din cele mai frecvente forme de coagulopatii, constituind 96-98% din toate coagulopatiile ereditare. Se îmbolnăvesc bărbaţii, fiicele lor fiind conductoare. În majoritatea ţărilor la 1 mln. de locuitori revin 50 de bolnavi de hemofilie. Incidenţa hemofiliei în populaţia de rasă albă, conform datelor OMS, este de la 10 la 100000 locuitori, iar raportul procentual dintre tipurile A şi B este respectiv de 85% şi 15%. Hemofilia este rar întâlnită printre persoanele de origine chineză şi nu este caracteristică pentru rasa neagră. În unele studii frecvenţa Hemofiliei variază de la 1 la 20000 până la 1 la 10000 de persoane. 
În Republica Moldova conform registrului naţional de hemofilie sunt la evidenţă 227 pacienţi (209 cu hemofilia A şi 18 cu hemofilia B) din numărul total de locuitori (3 563 800) ce constituie 63 bolnavi la 1 mln de populaţie. Din numărul total al bolnavilor de hemofilie 61 sunt în vârsta până la 18 ani din care 52 suferă de hemofilia A şi 9 de hemofilia B.
B. PARTEA GENERALĂ
	B.1. Nivel de asistenţă medicală primară (medicul de familie)

	Descriere 

(măsuri)
	Motivele 

(repere)
	Paşii 
(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Profilaxia

	1.1. Profilaxia primară 

C.2.2.
	Prevenirea naşterii copiilor cu hemofilie în familiile cu risc de dezvoltare a acestei maladii
	Obligatoriu:
· Organizarea consultaţiei medico-genetice a gravidelor din grupa de risc pentru hemofilie (caseta 3)

	1.2. Profilaxia secundară C.2.2.2.
	Prevenirea acutizărilor şi invalidizării bolnavilor de hemofilie
	Obligatoriu:

· Prevenirea traumatismelor
· Utilizarea concentratelor factorilor de coagulare (caseta 4)

	2. Diagnosticul

	2.1. Suspectarea şi confirmarea diagnosticului de hemofilie
C.2.3.1. C.2.3.2.
	·  Anamneza permite suspectarea hemofiliei

· Sindromul hemoragic de tip hematom şi hemartroze sunt caracteristice pentru hemofilie

· Diagnosticul de hemofilie se confirmă prin investigaţii paraclinice 
	Obligatoriu:

· Anamneza (caseta 7)

· Examenul fizic (caseta 8)
· Consultaţia hematologului
Recomandabil:

· Consultaţia altor specialişti (la necesitate)   

	2.2. Luarea deciziei vizavi de consultaţia specialistului şi/sau spitalizare C.2.3.5.
	Pentru confirmarea diagnosticului sunt necesare investigaţii paraclinice de laborator şi instrumentale
	Obligatoriu:

· Pacienţii cu suspiciune la hemofilie vor fi trimişi la consultaţia hematologului care va decide necesitatea spitalizării (caseta 12).

	3. Tratamentul
	
	

	3.1. Tratamentul nemedicamentos la domiciliu

	În perioada fără manifestări hemoragice se recomandă tratament de recuperare conform indicaţiilor hematologului şi kinetoterapeutului. 
	Obligatoriu:

· Regim de protecţie.
· Gimnastică medicală.

	3.2. Tratamentul medicamentos la domiciliu
C.2.4.
	În caz de asigurare suficientă cu concentrate ale factorilor de coagulare VIII şi IX tratament profilactic. 
	Obligatoriu:

· La apariţia hemoragiei adresare de urgenţă pentru iniţierea precoce a tratamentului de substituţie (casetele  15)

	4. Supravegherea C.2.3.6 C.2.3.8

	Se va efectua în comun cu medicul hematolog. 
	Obligatoriu:

· Conform indicaţiilor hematologului (casetele 13, 14)


	B.2. Nivel de asistenţă medicală specializată de ambulator
(internist - niveluri raional şi municipal/hematolog – nivel republican)

	Descriere 

(măsuri)
	Motivele 

(repere)
	Paşii 

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Profilaxia

	1.1. Profilaxia primară C.2.2.
	Prevenirea naşterii copiilor cu hemofilie în familiile cu risc de apariţie a acestei maladii.
	Obligatoriu:

· Informarea medicilor de familie despre grupele de risc pentru hemofilie, măsurile profilactice antenatale (caseta 3)

	1.2. Profilaxia secundară C.2.2.2.

	Prevenirea şi reducerea invalidizării bolnavilor de hemofilie.
	· Prevenirea hemoragiilor repetate (caseta 4)

	2. Diagnosticul

	2.1. Confirmarea diagnosticului de hemofilie
C.2.3.1., C.2.3.2., C.2.3.3., C.2.3.4.
	· Anamneza permite suspectarea hemofiliei.

· Sindromul hemoragic de tip hematom şi hemartoze sunt semne caracteristice pentru hemofilie.

· Diagnosticul de hemofilie se confirmă prin investigaţii paraaclinice.
	Obligatoriu:

· Anamneza (caseta 7)

· Examenul fizic (caseta 8)
· Diagnosticul diferenţial (casetele 10, 11)
· Investigaţiile paraclinice (caseta 9)
· Consultaţia hematologului
Recomandabil:

· Consultaţia altor specialişti (la necesitate)

	2.2. Luarea deciziei vizavi de consultaţia specialistului şi/sau spitalizare C.2.3.5.

	Pentru confirmarea diagnosticului sunt necesare investigaţii paraclinice de laborator şi instrumentale
	Obligatoriu:

· Pacienţii cu suspiciune la hemofilie vor fi trimişi la consultaţia hematologului care va decide necesitatea spitalizării (caseta 12)
· Examene de laborator şi imagistice recomandate de către aceşti specialişti

	I
	II
	III

	3. Tratamentul 

	3.1. Tratamentul nemedicamentos
	Tratamentul fizioterapeutic şi kinetoterapeutic.
	Obligatoriu:

· Regim de protecţie
· Gimnastică medicală

	3.2. Tratamentul medicamentos C.2.3.6
	Tratamentul de substituţie cu concentrate ale factorilor de coagulare VIII şi IX (la posibilitate), crioprecopitat, plasmă proaspăt congelată în condiţii de staţionar.
	Obligatoriu:

· Tratament de substituţie (caseta 13)

	4. Supravegherea

C.2.3.6.
	monitorizarea tratamentului indicat de către hematolog. Supravegherea se va face în colaborare cu medicul de familie.
	Obligatoriu:

· Realizarea tratamentului profilactic cu concentrate de coagulare (factori VIII şi IX) (caseta 13)


	B.3. Nivel de asistenţă medicală spitalicească

	Descriere 

(măsuri)
	Motivele 

(repere)
	Paşii 

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Spitalizarea C.2.3.5.,
C.2.3.6

	Tratamentul corect previne complicaţiile hemofiliei şi reduce invalidizarea pacienţilor de hemofilie.
	Secţii hematologice (nivel republican)
· Spitalizare conform criteriilor de spitalizare
(casetele 12, 13) 

	2. Diagnosticul

	2.1. Confirmarea diagnosticului de hemofilie, gradului de gravitate 
C.2.3.1., C.2.3.2., C.2.3.3., C.2.3.4.
	Diagnosticul de hemofilie se confirmă prin investigaţii paraclinice
	Obligatoriu:

· Anamneza (caseta 7)
· Examenul fizic (caseta 8)
· Diagnosticul diferenţial (casetele 10, 11)
· Investigaţiile paraclinice (caseta 9)
Recomandabil:

· Consultaţia altor specialişti (la necesitate)
· Examene de laborator şi imagistice recomandate de către aceşti specialişti

	3. Tratamentul 

	3.1. Tratamentul medicamentos şi nemedicamentos C.2.3.6.

	Tratamentul de substituţie cu concentrate ale factorilor de coagulare VIII şi IX (la posibilitate), crioprecipitat, plasmă proaspăt congelată în condiţii de staţionar.
	Obligatoriu:
· Tratament de substituţie (caseta 13)

· Tratament fizioterapeutic şi kinetoterapeutic

	4. Externare 
	· Externarea pacientului se recomandă după stoparea completă a hemoragiei şi ameliorarea stării clinice a pacientului

· La externare este necesar de elaborat şi de recomandat pentru medicul de familie tactica ulterioară de management al pacientului.
	Extrasul obligatoriu va conţine: 

· diagnosticul exact detaliat;

· rezultatele investigaţiilor

· tratamentul efectuat;
· recomandările explicite pentru pacient;

· recomandările pentru medicul de familie.


C.1. ALGORITMII DE CONDUITĂ

C. 1.1. Algoritmul diagnostic în hemofilie
	I. Suspectarea hemofiliei
Prezenţa sângerării la rudele de sex masculin îndeosebi pe linia mamei.

Sângerare din ombilic sau cefalohematom la nou-născut

Hemoragii în caz de intervenţii chirurgicale, după extracţia dinţilor

Sindromul hemoragic de tip hematom şi hemartroze



	II. Confirmarea hemofiliei
1 Analiza generală a sîngelui + trombocite – normală
2 Timpul de sângerare – normal
3 Timpul de coagulare după Lee-Wait – prelungit
4 Timpul tromboplastinei parţial activată – prelungit
5 Timpul protrombinic – normal
6 Timpul trombinei – normal



	III. Determinarea tipului de hemofilie
Determinarea concentraţiei factorului VIII de coagulare

Determinarea concentraţiei factorului IX de coagulare




C.1.2. Algoritmul de tratament al hemofiliei

Etapa I





Etapa II




Etapa III


C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR ŞI PROCEDURILOR 

C.2.1. Clasificarea 
	Caseta 1. Clasificarea etiopatogenetică a hemofiliei
· Hemofilia A (deficit al factorului VIII de coagulare a sângelui)
· Hemofilia B (deficit al factorului IX de coagulare a sângelui)

· Hemofilia autoimună (Au) dobândită cu anticorpi împotriva factorului VIII
· Hemofilia A şi B complicată cu formarea inhibitorilor împotriva factorilor de coagulare VIII sai IX


	Caseta 2. Clasificarea hemofiliei în funcţie de gradul de deficit al factorilor de coagulare

· Forma foarte gravă – sub 1%

· Forma gravă – 1-2%

· Forma de gravitate medie – 2-5%

· Forma uşoară – 5-25%


C.2.2. Profilaxia
C.2.2.1. Profilaxia primară a hemofiliei
	Caseta 3. Profilaxia primară
· Consultaţia medico-genetică (sfaturile genetice, măsuri anticoncepţionale, întreruperea de sarcină) – metodă de prevenire a naşterii copiilor cu hemofilie

· Diagnosticul prenatal al hemofiliei realizat prin examinarea apelor amniotice sau prin colectarea sângelui fetal din cordonul ombilical cu aparataj special şi micrometodelor de determinare a concentraţiei factorilor de coagulare

· Diagnosticul prenatal poate fi efectuat din săptămâna 8-10 de sarcină prin analiza ADN din celulele amniotice sau din materialul vilozităţilor corionice 


C.2.2.2. Profilaxia secundară
	Caseta 4. Profilaxia secundară
· Prevenirea traumatismelor, bolnavul fiind îndrumat spre alegerea profesiei fără risc de traumatisme şi fără solicitare fizică excesivă (bibliotecar, desenator, traducător, fotograf, ceasornicar etc.)

· Utilizarea profilactică a concentratelor factorilor de coagulare VIII şi IX pentru prevenirea sindromului hemoragic (hemartroze, hematoame etc.) 


C.2.3. Conduita pacientului cu hemofilie
	Caseta 5. Obiectivele procedurilor de diagnosticare a hemofiliei
· Depistarea prezenţei hemartozelor şi hematoamelor în ţesuturile moi în diferite regiuni ale corpului
· Confirmarea prezenţei dereglărilor hemostazei în coagulogramă
· Prelungirea timpului de coagulare a sângelui după Lee-Wait
· Prezenţa hemoragiilor gastrointestinale şi a hematuriei


	Caseta 6. Procedurile de diagnostic a hemofiliei
· Anamnestic
· Examenul clinic
· Analiza generală a sîngelui + trombocite + reticulocite

· Coagulograma


C.2.3.1.Anamneza

	Caseta 7. Aspecte ce trebuie examinate la suspectarea hemofiliei
· Prezenţa sângerării la rudele de sex masculin îndeosebi pe linia mamei
· Sângerare din ombilic sau cefalohematomă la nou-născut
· Au fost sau nu hemoragii în caz de intervenţii chirurgicale, după înlăturarea dinţilor


C.2.3.2.Examenul fizic (datele obiective)   
	Caseta 8. Examenul fizic (datele obiective)
· Pe prim-plan se evidenţiază hematrozele, sursa de hemoragie fiind membrana sinovială. Cel mai frecvent se afectează articulaţiile genunchiului, talocrurale şi ulnare. Hemartroza acută se caracterizează prin dureri severe în articulaţie, care se măreşte în volum, iar ţesuturile periarticulare sunt dureroase şi calde la palpare. Artropatiile prezintă afecţiunea de bază şi cea mai frecventă a hemofiliei care în mare măsură invalidizează bolnavii. Modificările patologice se dezvoltă în toate componentele articulaţiilor. Suferă ţesuturile moi periarticulare, se distruge cartilagiul, se dezvoltă osteoporoza oaselor în jurul articulaţiilor. Hemoragia în articulaţie iniţiază diferite mecanisme patogenetice care provoacă componentele patologice ale artropatiilor. Aceste mecanisme de patogenie includ inflamaţia posthemoragică, autosensibilizarea, activarea fermenţilor hondro- şi osteolitici, formarea depunerilor de hemosiderină. Hemosiderina se depune nu numai pe membrana sinovială, dar şi pe suprafaţa cartilagiului şi în ţesutul periarticular. Hemosideroza considerabil intensifică procesul inflamator şi modificările degenerative în ţesuturi, agravând disfuncţia articulaţiilor. Drept consecinţă a hemartrozelor repetate se dezvoltă osteoartoza cu diminuarea funcţiei articulaţiei şi atrofie musculară.
· Deseori sunt grave hematoamele subcutanate, musculare şi retroperitoneale. În unele cazuri hematoamele conţin 0,5-3l de sânge cu anemizarea pacientului, cu compresiune şi distrucţia ţesuturilor adiacente şi a vaselor sanguine ulterior cu dezvoltarea necrozei ţesuturilor. În urma compresiunii nervilor şi muşchilor apar paralizii, contracturi, atrofie musculară. Hematoamele excesive în ţesuturile moi din regiunea cervicală prezintă pericol din cauza compresiunii şi stenozării căilor de respiraţie până la apariţia asfixiei. Hematoamele se pot infecta. 
· La 14-30% din pacienţi se dezvoltă hematurie care apare spontan sau după traumatisme în regiunea lombară. Hematuria poate fi însoţită de dizurie, accese de colică renală. Hematuria cu recidive frecvente poate provoca şi schimbări distructive în rinichi, amiloidoză, insuficienţă renală.
· Destul de abundente sunt hemoragiile digestive care se observă de obicei la pacienţii cu hemofilie în cazurile de boală ulceroasă sau gastrite erozive.

· Periculoase sunt hemoragiile cerebrale şi în măduva spinării.

· Hemoragiile după intervenţiile chirurgicale, inclusiv cele postextracţionale dentare, de obicei apar peste câteva ore după operaţie şi pot fi severe.
· Nu se recomandă de a efectua bolnavilor de hemofilie injecţii intramusculare care pot provoca hematoame masive

· În 4% din cazuri hematoamele se transformă în pseudotumor.

· Organele interne sunt fără modificări specifice.


C.2.3.3.Investigaţiile paraclinice

	Caseta 9. Investigaţiile în hemofilie
Investigaţii pentru confirmarea diagnosticului de hemofilie (investigaţii obligatorii)

· Analiza generală a sângelui + trombocite 

· Timpul de coagulare a sângelui după Lee-Wait

· Timpul tromboplastinei parţial activată

· Determinarea concentraţiei factorului VIII de coagulare a sângelui

· Determinarea concentraţiei factorului IX de coagulare a sângelui
· Determinarea activităţii factorului Willebrand

· Determinarea inhibitorului factorului VIII

· Determinarea inhibitorului factorului IX

Investigaţii recomandabile
· Analiza generală a urinei

· Analiza biochimică a sângelui: ureea, creatinina, bilirubina, transaminazele, amilaza, glicemia în sânge
· Determinarea grupei sanguine şi a Rh-factorului
· Examinarea la HIV/SIDA

· Determinarea antigenilor hepatitelor B şi C
Investigaţii suplimentare speciale (pentru hematologi)
· Coagulograma (timpul tromboplastinei parţial activată, timpul protrombinic, timpul trombinic, fibrinogenul, inhibitorii factorului VIII şi IX)
· Radiografia în ansamblu a toracelui

· Examenul ultrasonografic al organelor cavităţii abdominale

· Examenul ultrasonografic al rinichilor

· Radiografia articulaţiilor afectate

· Consultaţia specialiştilor (stomatolog, chirurg, ortoped, fizioterapeut, neurolog etc.) în funcţie de caracterul şi localizarea fenomenului hemoragic


C.2.3.4. Diagnosticul diferenţial 

	Caseta 10. Diagnosticul diferenţial al hemofiliei de alte coagulopatii
· Hipoprotrombinemia
· Hipoproconvertinemia

· Boala Willebrand

· Deficitul factorului XIII


	Caseta 11. Momente cheie în diagnosticul diferenţial

· Hipoprotrombinemia (deficitul factorului II de coagulare)
· Foarte rară formă ereditară. Predomină forma dobândită cauzată de utilizarea remediilor anticoagulante cu acţiune indirectă. Se confirmă prin micşorarea indexului protrombinic (mai jos de 80%)

· Hipoproconvertinemia 
· Foarte rar întâlnită coagulopatie. Se depistează prin prelungirea timpului protrombinei (norma 16-18 sec.)
· Boala Willebrand
· Spre deosebire de hemofilie, afectează şi femeile şi se caracterizează prin prezenţa sângerărilor cutaneo-mucoase (echimoze, epistaxis, gingivoragii, metroragii).
· Se pot dezvolta şi hematoame

· Hemartrozele nu sunt frecvente

· Investigaţiile de laborator depistează o dereglare complexă a hemostazei primare (prelungirea timpului de sângerare, reducerea adeziunii trombocitare) şi celei secundare (reducerea activităţii factorului VIII de coagulare)

· Conţinutul scăzut al factorului Willebrand. 

· Deficitul factorului XIII de coagulare
· Afectează ambele sexe (bărbaţii şi femeile)

· În tabloul clinic predomină tipul hematom de dereglare a hemostazei

· Timpul tromboplastinei parţial activată, timpul protrombinei, timpul trombinei, conţinutul fibrogenului sunt în limite normale
· Se constată reducerea concentraţiei factorului XIII (fibrinstabilizator).


C.2.3.5. Criterii de spitalizare

	Caseta 12. Criteriile de spitalizare a pacienţilor cu hemofilie
· Hemartroză avansată
· Hematom retroperitoneal

· Hemoragie gastrointestinală

· Suspiciune la hemoragie cerebrală şi în măduva spinării

· Hematom în regiunea cervicală şi nasofaringe

· Necesitatea intervenţiilor chirurgicale
· Hematurie


C.2.3.6. Tratamentul 

	Caseta 13. Principiile de tratament al hemofiliei
· Metoda de bază de tratament al hemofiliei constă în substituţia factorului de coagulare VIII (hemofilia A) sau IX (hemofilia B). Până nu demult iar în unele cazuri, când lipsesc concentratele factorilor VIII şi IX şi în prezent în acest scop se utilizează plasma proaspăt congelată şi crioprecipitatul obţinut din crioplasmă. Ultima conţine ambii factori de coagulare (VIII şi IX), iar crioprecipitatul conţine numai factorul VIII. Tratamentul transfuzional cu crioplasmă chiar şi în doze de 2-3l în 24 ore majorează concentraţia factorilor VIII şi IX în plasma pacienţilor până la 10% şi menţine concentraţia lor în următoarele câteva zile la nivelul de 5%. Transfuziile de crioplasmă în volum de 15-20ml la kg/corp/zi sunt suficiente pentru hemartrozele incipiente, hemoragiile moderate şi mici intervenţii chirurgicale. Tratamentul cu crioplasmă este practic nereal în hemoragiile grave care prezintă risc pentru viaţă (hemoragii în sistemul nervos central, hematoame retroperitoneale, retrofaringeale când doza iniţială a factorului VIII constituie până la 50Ui/kg/corp. Tratamentul transfuzional în funcţie de situaţie are durata de la 5-7 până la 14 zile. Transfuzia zilnică a plasmei poate avea ca urmare o supraîncărcare a circulaţiei sanguine şi dezvoltarea edemului pulmonar din cauza acţiunii oncotice a albuminei  conţinută în plasmă. Pentru a evita această complicaţie este preferată transfuzia de crioprecipitat care conţine puţină albumină. Dintr-un litru de plasmă se pregătesc 4 doze de crioprecipitat care conţin 300 ui ale factorului VIII.
Utilizarea crioplasmei şi a crioprecipitatului este însoţită de un şir de complicaţii serioase care includ şi infecţiile hemotransmisibile (hepatitele virale, SIDA etc.), formarea anticorpilor (inhibitorilor) contra factorilor VIII şi IX, reacţiile alergice. Folosirea crioprecipitatului e posibilă numai în cabinetul de transfuzii al instituţiei medicale. Crioprecipitatul nu trebuie utilizat în scop profilactic şi la domiciliu.

· În prezent în tratamentul hemofiliei se utilizează concentrate ale factorilor VIII şi IX de coagulare, dublu virus inactivate obţinute din plasmă sau prin metoda de inginerie genică (forme recombinate). Concentratele factorilor VIII şi IX se produc în formă uscată, pot fi păstrate în frigider obişnuit. La flaconul cu factor este anexat diluantul. Ele sunt acasă la pacient şi pot fi administrate intravenos la domiciliu la apariţia primelor semne ale hemoragiilor de către lucrătorul medical, de pacient sau rudă. Preparatul trebuie introdus intravenos în jet deodată după dizolvare. Concentratele factorilor VIII şi IX permit de a începe tratamentul foarte precoce la domiciliu, asigurând astfel minimalizarea volumului manifestărilor hemoragice cu ameliorarea considerabilă a calităţii vieţii bolnavilor de hemofilie. Doza iniţială a preparatului, frecvenţa de administrare şi durata de utilizare se realizează individual ţinând cont de datele clinice, masa corpului bolnavului, gravitatea bolii cu folosirea următoarei formule:
Formula de calculare a dozei factorului de coagulare
Pentru hemofilia A:
forma gravă: x = M • L • 0,5                                  forma medie şi uşoară: x = M • (L-P) • 0,5

Pentru hemofilia B:
forma gravă: x = M • L • 1,2                                  forma medie şi uşoară: x = M • (L-P) • 1,2
x – doza factorului de coagulare a sângelui pentru o administrare, Ui
M – masa corpului bolnavului, kg
L – nivelul aşteptat al factorului în plasma pacientului, %
P – nivelul iniţial al factorului la bolnav până la introducerea preparatului
· Tratamentul la domiciliu este în primul rând profilactic. El permite de a reduce atât durata tratamentului cât şi cantitatea preparatului.
Scopul profilaxiei constă în transformarea formei grave a hemofiliei în forma de gravitate medie atingând nivelul minimal al factorului deficitar mai înalt de 2%, în unele cazuri în forma uşoară – mai mult de 5% la momentul următoarei administrări a factorului de coagulare, ce permite de a preveni dezvoltarea artropatiei, a reduce frecvenţa acutizărilor şi riscul de dezvoltare a complicaţiilor grave.
Pentru menţinerea nivelului factorului deficitar nu mai mic de 2%, factorii de coagulare VIII şi IX se administreză în doza de 25ui/kg al masei corpului. Pentru hemofilia A în doza indicată se utilizează de 3 ori în săptămână şi de 2 ori în săptămână la pacienţii cu hemofilia B.
Această programă se realizează sub controlul medicilor din cabinetele pentru bolnavii de hemofilie. Profilaxia trebuie începută de la vârsta de 2-3 ani, până la dezvoltarea afecţiunilor grave ale aparatului locomotor.
· Profilaxia primară – tratament de lungă durată la bolnavii cu o singură hemartroză (profilaxia primară determinată de prima hemoragie). Ea este indicată pe un termen nu mai mic de 6 luni cu posibilitatea ulterioară de prelungire fără limită.
Profilaxia secundară este indicată bolnavilor cu frecvenţa hemoragiilor mai mult de 2 ori într-o lună, îndeosebi, când este focar de inflamaţie cronică în articulaţia afectată. Durata tratamentului constituie nu mai puţin de 6 luni, până la cuparea hemoragiei şi reducerea procesului inflamator.

· Selectarea datelor iniţiale a preparatelor, frecvenţei şi duratei utilizării se determină individual în corespundere cu datele clinice, masa corpului, gravitatea iniţială a bolii.
În hemartroze, hemoragii nazale, hematoame superficiale, intervenţiile chirurgicale nevoluminoase, nivelul factorilor de coagulare trebuie să fie până la 40-50%, în hematoame vaste retroperitoneale, în hemoragiile gastrointestinale, în intervenţiile chirurgicale invazive – până la 60-80%, în hemoragiile cerebrale şi măduva spinării – până la 80-100%.
În hemartroze, hemoragii nazale, hematoame superficiale, hematurie factorul VIII în primele două zile se administrează fiecare 12 ore, factorul IX – fiecare 18 ore, ulterior factorii de coagulare se utilizează fiecare 24 ore până la stoparea hemoragiei şi dispariţia durerii.
La pacienţii cu hematurie se recomandă de a folosi şi prednisolon (20-30mg/zi). Prednisolonul în doze de 0,5-1mg/kg/zi pe o perioadă de 3-4 zile se foloseşte şi în manifestările articulare, hematoame, hemoragii postextracţionale dentare.   
· La etapele precoce de dezvoltare a hemartrozelor şi hematoamelor este raţională rentghenoterapia de rând cu tratamentul de substituţie în doze de 2,5-5Gy la hemartrozele acute, până la 5-10Gy în osteoartroza cronică.
· În intervenţiile chirurgicale puţin invazive şi stomatologice (extracţia până la 3 dinţi) factorii de coagulare a sângelui VIII şi IX se introduc cu 30 min. până la manipulaţie, fiecare 12 ore (în hemofilia A) şi fiecare 18 ore (în hemofilia B) în perioada postoperatorie până la cicatrizarea completă a plăgii. 
· În caz de hematom retroperitoneal în hemofilia A factorul VIII se administrează fiecare 8 ore, în hemofilia B factorul IX fiecare 18 ore timp de 3 zile. Ulterior se efectuează tratament de menţinere timp de 14 zile cu factorul VIII sau IX fiecare 24 ore.
În toate situaţiile care prezintă pericol pentru viaţă, tratamentul hemostatic trebuie să fie început în condiţii de ambulator şi prelungit în staţionar.

· În forma uşoară a hemofiliei A în scop hemostatic poate fi utilizată desmopresina (DDAVP). DDAVP este derivat al hormonului antidiuretic produs de hipofiză (1-dezamino-8-d-arghinin vazopresin). După administrarea intravenoasă sau subcutan în doza de 0,3mkg/kg masa corpului nivelul factorului VIII creşte de 3-6 ori. În formele grave ale hemofiliei DDAVP nu are eficacitate.
Maximul acţiunii DDAVP are loc peste 30-60 min. după administrarea intravenoasă şi peste 90-120 min. după utilizarea subcutanată. Nivelul majorat în sânge al factorului VIII se păstrează 5-8 ore în legătură cu ce introducerea preparatului se repetă de 2-3 ori. Pentru administrarea intravenoasă preparatul se dizolvă în 50 ml de soluţie fiziologică şi se picură timp de 30 de minute. Administrarea preparatului poate fi repetată nu mai degrabă de 12 ore, însă după 3-4 introduceri eficacitatea scade considerabil. Există desmopresin şi pentru administrare intranazală (câte 1-2 picături de 2-3 ori în zi). Nu se recomandă de utilizat în intervenţiile chirurgicale. Cu precauţie trebuie folosit la pacienţii hipertensivi, cu patologia vaselor coronariene, cu astm bronşic, epilepsie.

· Inhibitorii fibrinolizei în tratamentul hemofiliei.
Acidul aminocaproic se utilizează local împreună cu tratament de substituţie în hemoragiile nazale, după înlăturarea dinţilor. În acest scop se foloseşte repetat în sectorul de sângerare soluţie de 10% de acid aminocaproic. Reduce asemenea hemoragii şi utilizarea per os a  acidului aminocaproic de 5% câte 2 linguri de masă de 4-6 ori în zi.
Acidul aminocaproic este contraindicat în hematurie şi hematoame în ţesuturi.

· Eficacitatea măsurilor de hemostază locală creşte când se includ aplicaţii de trombină şi acid aminocaproic de 5%. Aceste măsuri sunt indicate în hemoragii nazale, hemoragii dentare postextracţionale, hemoragii gastrointestinale, hemoragii superficiale deschise ale ţesuturilor moi.

· Utilizarea glucocorticoizilor în hemartrozele acute (primare, recidivante) prezintă o metodă eficace care reduce inflamaţia posthemoragică, previne sinovita cronică şi artropatia gravă. Se recomandă hidrocortizon (2mg/kg la o injecţie intraarticulară) sau triamcinolină (1mg/kg masa corpului la o injecţie). La aceşti bolnavi hemartrozele nu recidivează mulţi ani. La pacienţii cu durata sinovitei mai mică de 1 an remisiune completă clinică poate fi obţinută în 70% cazuri. Pentru aceasta sunt necesare 5-10 injecţii peste o zi până la cuparea inflamaţiei şi prevenirea hemoragiilor repetate.

· Combaterea hemosiderozei ţesuturilor articulaţiilor în artropatiile la hemofilie include înlăturarea medicamentoasă a hemosiderinei din ţesuturile moi ale articulaţiilor afectate. În acest scop pacientului i se administrează deferoxamină în doza de 25mg/kg dizolvată în 500ml de glucoză de 5%. Infuzia durează 3-5 ore timp de 10 zile. Tratamentul poate fi repetat cu intervale de 3-6 luni. Terapia cu deferoxamină conduce la reducerea procesului inflamator şi sindromului algic în articulaţiile afectate, repetarea mai rară a hemoragiilor.

· O situaţie dificilă în tratamentul hemofiliei se creează în cazurile de apariţie a anticorpilor împotriva factorilor VIII şi IX cu dezvoltarea hemofiliei cu inhibitori. S-a constatat că la 5-15% din bolnavii de hemofilie A şi la 1-3% de hemofilia B se dezvoltă inhibitori. Prezenţa inhibitorilor poate fi suspectată când este necesară o doză mare de concentrat al factorului respectiv de coagulare pentru a jugula hemoragia sau când bolnavul nu răspunde la tratament.
În aceste situaţii se folosesc doze mari (100-300Ui/kg/zi timp de câteva zile) de concentrat al factorilor VIII şi IX care depăşesc titrul de inhibitor şi creează cel puţin un nivel minimal de hemostază. Eficacitate mai înaltă are tratamentul de „ocolire” de asigurare a hemostazei cu preparate care conţin în formă activă factorii de coagulare II, VII, IX şi X şi realizează hemostaza preponderent pe cale extrinsecă.
O deosebită importanţă în tratamentul hemofiliei cu inhibitori îi aparţine factorului VIIa, care ocolind calea intrinsecă asigură coagularea sângelui. Preparatul se administrează intravenos. Este ambalat în flacoane în formă de pulbere a câte 1, 2, 4 şi 4,8mg în flacon cu anexarea diluantului. Intervalul dintre administrări în primele zile este de 2-3 ore, ulterior de 4-12 ore.
Există şi alte metode de tratament al hemofiliei cu inhibitori utilizate în complex cu preparatele antihemofilice cu inhibitori utilizate în complex cu preparatele antihemofilice. Ele se reduc la micşorarea titrului de anticorpi şi la diminuarea formării lor împotriva factorilor VIII şi IX. Micşorarea titrului de inhibitori se obţine prin plasmafereză, iar în scopul reducerii formării anticorpilor se administrează corticosteroizi sau se efectuează tratament imunosupresiv cu citostatice (ciclofosfamidă).     
· Utilizarea metodelor balneologice şi fizioterapeutice direcţionate la restabilirea funcţiilor aparatului locomotor, prevenirea hipotrofiei musculare, diminuarea durerii şi modificărilor inflamatorii în articulaţii.

· Tratamentul chirurgical (sinovectomia, artroplastica, endoprotezarea, extirparea pseudotumorilor etc.) al hemofiliei se efectuează în secţii specializate de reabilitare chirurgicală.


Deferoxamina nu este înregistrată în nomenclatorul de Stat al medicamentelor. Necesitatea lui este argumentată în text.

C.2.3.7. Evoluţia şi prognosticul
	Utilizarea concentratelor factorilor de coagulare VIII şi IX asigură durata vieţii pacienţilor asemănătoare persoanelor care nu suferă de hemofilie. Marcherii prognosticului nefavorabil sunt:

· Forma foarte gravă şi gravă a hemofiliei
· Complicarea hemofiliei cu inhibitori
· formarea pseudotumorilor după hematoamele în ţesuturile moi.


C.2.3.8. Supravegherea pacienţilor

	Caseta 14. Supravegherea pacienţilor cu hemofilie
· Pacienţii cu hemofilie necesită o supraveghere fiecare 3 luni sistematică a hematologului în Centrele Republicane de hemofilie, precum şi a medicului de familie pentru depistarea precoce a recidivelor hemartrozelor şi hematoamelor pentru utilizarea la timp a factorilor de coagulare VIII sau IX.
· O dată în 3 luni se va efectua corecţia dozei factorilor de coagulare VIII sau IX.


C.2.4. Stările de urgenţă 
	Caseta 15. Stările de urgenţă în Hemofilie
· Hematoamele în regiunea cervicală şi nasofaringe cu compresia căilor respiratorii şi risc de asfixie
· Hemoragiile gastrointestinale

· Hemoragie cerebrală şi în măduva spinării

· Hematoamele retroperitoneale


C.2.5. Complicaţiile

	Caseta 16. Complicaţiile
· Formarea anticorpilor împotriva factorului VIII sau IX de coagulare
· Formarea pseudotumorilor

· Hemoragie intracerebrală
· Hemoragie gastrointestinală

· Fracturi patologice

· Asfixie în rezultatul hematoamelor masive în nasofaringe sau în regiunea cervicală


D. RESURSELE UMANE ŞI MATERIALELE NECESARE PENTRU RESPECTAREA PREVEDERILOR DIN PROTOCOL

	D.1. Instituţiile de asistenţă medicală primară
	Personal:

· medic de familie;
· asistenta medicală de familie;
· medic de laborator şi/sau laborant cu studii medii.

	
	Aparate, utilaj: 

· fonendoscop;
· tonometru;
· laborator clinic standard pentru determinarea analizei generale a sângelui cu trombocite şi timpului de coagulare;

· laborator biochimic standard.

	
	Medicamente:

· Concentrat al factorului VIII sau IX dacă sunt la evidenţă pacienţi cu hemofilie;
· Prednisolon;

· Acid aminocaproic sol. de 5% pentru uz local;

· Trombină.

	D.2. Instituţiile/
secţiile de asistenţă medicală specializată de ambulator
	Personal:

· Internist;

· Chirurg;

· Stomatolog;

· Ortoped;

· Otolaringolog;

· Medic fizioterapeut;

· Medic imagist;

· Medic de laborator clinic şi biochimic;

· Asistente medicale;

· Laborant cu studii medii în laboratorul clinic şi biochimic.

	
	Aparate, utilaj:

· fonendoscop;
· tonometru;

· cabinet pentru ultrasonografie;
· cabinet radiologic;
· cabinet fizioterapeutic;

· cabinet stomatologic;

· laborator clinic standard pentru realizare de analiza generală a sângelui, a coagulogramei;

· laborator biochimic pentru determinarea de bilirubină totală şi fracţiile ei, ALT, AST, glucoza, ureea, creatinina.

	
	Medicamente:

· Concentrat al factorului VIII sau IX dacă sunt la evidenţă pacienţi cu hemofilie;
· Prednisolon;

· Acid aminocaproic sol. de 5% pentru uz local;

· Trombină.

	D.3. Instituţiile de asistenţă medicală spitalicească: secţii de profil general ale spitalelor raionale, municipale
	Personal:

· Internist;

· Chirurg;

· Stomatolog;

· Ortoped;

· Otolaringolog;

· Medic fizioterapeut;

· Medic imagist;

· Medic de laborator clinic şi biochimic;

· Asistente medicale;

· Laborant cu studii medii în laboratorul clinic şi biochimic.

	
	Aparate, utilaj:

· fonendoscop;
· tonometru;

· cabinet radiologic;
· electrocardiograf;

· cabinet pentru ultrasonografie;

· cabinet fizioterapeutic;

· cabinet stomatologic;

· laborator clinic standard pentru realizare de analiza generală a sângelui, a coagulogramei;

· laborator biochimic pentru determinarea de bilirubină totală şi fracţiile ei, ALT, AST, glucoza, ureea, creatinina.

	
	Medicamente:

· Concentrat al factorului VIII sau IX dacă sunt la evidenţă pacienţi cu hemofilie;
· Prednisolon;

· Acid aminocaproic sol. de 5% pentru uz local;

· Trombină;
· Crioplasmă la necesitate;
· Crioprecipitat la necesitate

	D.4. Instituţiile de asistenţă medicală spitalicească: Centrul Hematologic al IMSP Institutul de Oncologie


	Personal:

· hematologi;

· Chirurg;

· Stomatolog;

· Otolaringolog;

· Medic fizioterapeut;

· Medic imagist;

· Medici de laborator specialişti în hematologie;

· Medici de laborator clinic şi biochimic;

· Asistente medicale;

· Laborant cu studii medii în laboratorul clinic şi biochimic.

	
	Aparate, utilaj: aparate sau acces pentru efectuarea examinărilor şi procedurilor:
· fonendoscop;
· tonometru;

· cabinet radiologic;

· cabinet pentru ultrasonografie;

· cabinet fizioterapeutic;

· cabinet stomatologic;

· laborator clinic standard pentru analiza generală a sângelui;

· laborator coagulologic pentru determianrea coagulogramei, concentraţiei factorilor VIII şi IX de coagulare a sângelui, factorului Willebrand, inhibitorilor factorilor VIII şi IX;

· laborator biochimic pentru determinarea de ALT, AST, markerilor hepatitelor virale, HIV/SIDA, proteinei generale, ureea, creatinina.

	
	Medicamente:

· Concentrat al factorilor VIII şi IX;
· Prednisolon;

· Acid aminocaproic sol. de 5% pentru uz local;

· Trombină;
· Crioplasmă la necesitate;
· Crioprecipitat la necesitate;
· Hidrocortison.


E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTĂRII PROTOCOLULUI

	No
	Scopul protocolului
	Măsurarea atingerii scopului
	Metoda de calcul a indicatorului

	
	
	
	Numărător
	Numitor

	1.
	A facilita diagnosticarea pacienţilor cu hemofilie
	Proporţia pacienţilor suspecţi la Hemofilie, la care diagnosticul a fost confirmat pe parcursul unui an
	1.1. Numărul pacienţilor cu Hemofilie confirmat pe parcursul ultimului an x 100
	Numărul total de pacienţi suspecţi de Hemofilie care se află sub supravegherea medicului de familie pe parcursul ultimului an

	2.
	A spori calitatea tratamentului acordat pacienţilor cu Hemofilie
	2.1. Proporţia pacienţilor cu Hemofilie, la care li s-a efectuat tratament conform recomandărilor din protocolul clinic naţional „Hemofilia la adult” pe parcursul unui an
	Numărul de pacienţi cu hemofilie cărora li s-a efectuat un tratament conform recomandărilor din protocolul clinic naţional „Hemofilia la adult” pe parcursul ultimului an x 100
	Numărul total de pacienţi cu Hemofilie care se află la evidenţa medicului specialist şi medicului de familie pe parcursul ultimului an

	3. 
	A reduce rata de complicaţii ale hemofiliei
	3.1. Proporţia pacienţilor cu Hemofilie care au dezvoltat complicaţii pe parcursul unui an 
	Numărul de pacienţi cu hemofilie care au dezvoltat complicaţii pe parcursul ultimului an x 100
	Numărul total de pacienţi cu Hemofilie care se află la evidenţa medicului specialist şi medicului de familie pe parcursul ultimului an


ANEXE

Anexa 1. Ghidul pacientului cu hemofilie

Introducere

Acest ghid include informaţii despre asistenţa medicală şi tratamentul persoanelor cu hemofilie în cadrul Serviciului de Sănătate din Republica Moldova şi este destinat persoanelor cu hemofilie, dar poate fi util şi pentru familiile acestora şi pentru cei care doresc să afle mai multe informaţii despre această afecţiune.

Ghidul vă va ajuta să înţelegeţi mai bine opţiunile de conduită şi de tratament disponibil în Serviciul de  Sănătate.

Indicaţiile din ghidul pentru pacient acoperă:

· modul în care medicii trebuie să stabilească dacă o persoană suferă de hemofilie;

· determinarea tacticii de tratament al hemofiliei;

· modul în care trebuie să fie supravegheat un pacient cu hemofilie.

Asistenţa medicală de care trebuie să beneficiaţi

Tratamentul şi asistenţa medicală de care benefiaciaţi trebuie să fie în deplin volum dacă sunt posibilităţile necesare. Aveţi dreptul să fiţi informat pe deplin şi să luaţi decizii înpreună cu cadrele medicale care vă tratează. În acest scop, cadrele medicale trebuie să vă ofere informaţii accesibile şi relevante, pentru starea dvs. Toate cadrele medicale trebuie să vă trateze cu respect, înţelegere şi să vă explice pe înţeles ce este hemofilia şi care este tratamentul care vi se recomandă.

Hemofilia

Hemofilia prezintă o boală gravă ereditară, care se caracterizează prin sângerare sporită ca rezultat al deficitului factorului VIII (hemofilia A) sau IX (hemofilia B) de coagulare a sângelui.

Mai răspândită este hemefilia A, care constituie 85%, hemofilia B cosntituie 15%. Suferă de hemofilie bărbaţii, femeile-fiicele bolnavilor de hemofilie sunt conductori. E posibilă dezvoltarea hemofiliei şi în rezultatul mutaţiei spontane a genei, care se constată în familiile fără prezenţa hemofiliei în antecedente.

Conform gradului de deficit al factorilor de coagulare VIII sau IX deosebim forma foarte gravă cu concentraţia factorilor respectivi mai mică de 1%, forma gravă cu concentraţia factorilor de coagulare de la 1% până la 2%, forma gravitate medie şi forma uşoară cu concentraţia factorilor de coagulare de 2-5% şi 5-25% respectiv.

Manifestările hemofiliei

Clinic hemofilia se manifestă prin hemoragii de diferite localizări – hemartroze, hemoragii în ţesuturile moi, hemoragii gastrointestinale, hematurie, hemoragii cerebrale, hemoragii după intervenţiile chirurgicale. Hemartrozele repetate  conduc la modificări ireversibile în articulaţii care invalidizează pacienţii.

Diagnosticul de hemofilie se stabileşte pe baza anamnezei, manifestărilor clinice şi se confirmă prin investigaţia coagulogramei şi determinarea concentraţiei factorilor de coagulare VIII sau IX.

După obţinerea rezultatelor investigaţiilor efectuate, medicul trebuie să discute rezultatele cu Dvs. şi să vă comunice modalitatea tratamentului.

Tratamentul

Metoda de bază de tratament constă în substituţia factorului deficitar de coagulare VIII sau IX. În acest scop se utilizează concentrate ale acestor factori. Concentratele factorilor VIII şi IX permit de a începe tratamentul precoce la domiciliu, asigurând astfel minimalizarea sindromului hemoragic cu ameliorarea considerabilă a calităţii vieţii bolnavilor de hemofilie. Doza iniţială a preparatului, frecvenţa de administrare şi durata de utilizare se stabilesc individual ţinând cont de datele clinice, masa corpului bolnavului, gravitatea bolii. În caz de absenţă a concentratelor de coagulare se utilizează crioplasma sau crioprecipitatul.

Tratamentul modern specific al hemofiliei poate nu numai stopa hemoragia, dar poate şi să prevină dezvoltarea schimbărilor în articulaţie, să păstreze funcţia lor.

Nici odată nu utilizaţi aspirina şi alte preparate care conţin acidul acetilsalicilic deoarece ele pot provoca hemoragii. Întotdeauna consultaţi cu hematologul indicaţiile altor medici.

Nu permiteţi injecţii intramusculare. Sunt preferabile injecţiile intravenoase.

În caz de modificări din partea dinţilor trebuie să fiţi supravegheaţi de stomatolog.

Însuşiţi metodele de stopare locală a hemoragiilor cu trombină şi acid aminocaproic. Purtaţi cartela cu informaţie despre boala Dvs. pentru ca în caz de necesitate cei care vă înconjoară să poată afla despre ea.
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Metoda de tratament


Tratamentul de bază constă în substituţia factorului deficitar de coagulare VIII sau IX. Transfuziile de crioplasmă în volum de 15-20ml la kg/corp/zi sunt suficiente pentru hemartrozele incipiente, hemoragiile moderate şi mici intervenţii chirurgicale. Tratamentul cu crioplasmă este nereal în hemoragiile grave care prezintă risc pentru viaţă. În aceste cazuri tratamentul de elecţie constă în utilizarea concentratelor factorilor VIII sau IX





Scopul


Reducerea hemoragiilor grave care prezintă risc pentru viaţă





Metoda de tratament


Tratamentul modern al hemofiliei prevede utilizarea concentratelor factorului VIII sau IX. Doza iniţială a preparatelor, frecvenţa de administrare şi durata de utilizare se realizează individual ţinând cont de datele clinice, masa corpului bolnavului, gravitatea bolii cu folosirea unei formule speciale (caseta 13). 


În hemartroze, hematoame superficiale, intervenţiile chirurgicale nevoluminoase nivelul factorilor de coagulare trebuie să fie până la 40-50%, în hematoame retroperitoneale, hemoragiile gastrointestinale; în intervenţiile chirurgicale invazive – pînă la 60-80%, în hemoragiile cerebrale şi măduva spinării – până la 80-100%.


În hemartroze, hemoragii nazale, hematoame superficiale, f.VIII în primele două zile se administrează fiecare 12 ore, f.IX – fiecare 18 ore, ulterior factorii de coagulare se utilizează fiecare 24 ore până la stoparea hemoragiei şi dispariţia durerii.


La pacienţii cu hematurie se recomandă prednisolon (20-30mg/zi), în doze de 0,5-1mg/kg/zi pe o perioadă de 3-4 zile se foloseşte şi în manifestările articulare, hematoame etc.


La etapele precoce de dezvoltare a hemartrozelor şi hematoamelor este raţională rentgenoterapia de rând cu tratamentul de substituţie în doze de 2,5-5Gy la hemartrozele acute, până la 5-10Gy în osteoartoza cronică.


Combaterea hemosiderozei cu Desferal


Reabilitare chirurgicală (sinoectomia, artroplastica etc.)





Scopul


Sporirea concentraţiei factorilor de coagulare în circulaţia sanguină a pacientului pentru prevenirea hemoragiilor care invalidizează pacienţii cu hemofilie





Metoda de tratament


Profilaxia secundară constă în transformarea formei grave a hemofiliei în formă de gravitate medie atingând nivelul minimal al factorului VIII sau IX mai înalt de 2%, în unele cazuri în formă uşoară – mai mult de 5%, ce permite de a preveni dezvoltarea artropatiei, a reduce frecvenţa acutizărilor şi riscul de dezvoltare a complicaţiilor grave. În acest scop factorii VIII şi IX se administrează în doza de 25Ui(kg.corp), factorul VIII se utilizează de 3 ori/săptămână, factorul IX – de 2 ori/săptămână.





Scopul


Utilizarea profilactică a factorilor de coagulare a sângelui VIII sau IX
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