Zalecane dawki koncentratu czynnika Vill w leczeniu substytucyjnym
chorych na cigzka i umiarkowang hemofilie A"

krwawienia do miesnia biodrowo-ledzwio-
wego, krwawienia z p. pokarmowego

Weskazanie Wymagana | Dawka kon- Czas leczenia
aktywnos¢ centratu
czynnika Vil | (i’kg m.c.
(% normy) iv.)
Wylewy krwi do stawdw i migsni (z wy- 40-60 20-30 1—2 dni, jesli efekt zbyt staby zwigk-
jatkiem migénia biodrowo-lgdzwiowego), szyé dawki i przediuzy¢ czas le-
krwawienia z nosa, z dzigset czenia
Usuwanie zgbéw 50 25 jednorazowo przed zabiegiem +
kwas traneksamowy 3 x 1 g (u dzie-
ci 20 mg/kg co 8 h) przez 7-10 dni
Istotny klinicznie krwiomocz 50 25 3-5dni
Giebokie zranienia 50 25 5-7 dni
Operacje chirurgiczne, krwawienia do | poczatko- poczgtko- czas trwania leczenia i schemat daw-
CSN, wylewy krwi do dna jamy ustnej i szyi, | wo 80-100 | wo 40-50 kowania w kolejnych dniach/tygod-

niach leczenia ustala lekarz z osrodka
leczenia skaz krwotocznych

Leczenie profilaktyczne

25-40 jfkg m.c. 3 razy w tygodniu lub co drugi dzien

UWAGA. Podane dawki sa dawkami jednorazowymi. Koncentrat czynnika VIl w leczeniu krwawien
podaje sie co 8,12 lub 24 h, w bolusie dozylnym. NIE PODAWAC W KROPLOWCE.

Lekiem z wyboru w tagodnej hemofilii A (FVIII > 10% normy) jest desmopresyna podawana w dawce 0,3 ng/kg

i.v. w powolnej infuzji (30-60 min).

Zalecane dawki koncentratu czynnika IX w leczeniu substytucyjnym
chorych na ciezka i umiarkowana hemofilie BY

krwawienia do migénia biodrowo-ledzwio-
wego, krwawienia z p. pokarmowego

Wskazanie Wymagana | Dawka kon- Czas leczenia
aktywnosé centratu
czynnika VIl | (j/kg m.c.
{% normy) iv.)
Wylewy krwi do stawow i migsni (z wy- 40-60 40-60 1-2 dni, jesli efekt zbyt staby zwigk-
jatkiem migénia biodrowo-lgdzwiowego), szyé dawki i przediuzyé¢ czas le-
krwawienia z nosa, z dzigset czenia
Usuwanie zebow 40 40 jednorazowo przed zabiegiem +
kwas traneksamowy 3 x 1 g (u dzie-
ci 20 mg/kg co 8 h) przez 7-10 dni
Istotny klinicznie krwiomocz 40 40 3-5 dni
Gtebokie zranienia 40 40 5-7 dni
Operacje chirurgiczne, krwawienia do | poczatko- poczatko- czas trwania leczenia i schemat daw-
CSN, wylewy krwi do dna jamy ustnejiszyi, | wo 60-80 wo 60-80 kowania w kolejnych dniach/tygod-

niach leczenia ustala lekarz z osrodka
leczenia skaz krwotocznych

Leczenie profilaktyczne

25-50 j/kg m.c. 2-3 razy w tygodniu

UWAGA. Podane dawki sa dawkami jednorazowymi. Koncentrat czynnika IX w leczeniu krwawien podaje
sie co 12, 18 lub 24 h, w bolusie dozylnym. NIE PODAWAC W KROPLOWCE.




Zalecane dawki koncentratéw omijajacych inhibitor w hemofilii A i B
powikfanej inhibitorem czynnika krzepnigcia”

Lek Najczesciej stosowane dawkowanie

Koncentrat aktywowanych czynnikéw zespotu pro- 50-100 j/kg co 8-12 h i.v. (maksymalnie 200 j/kg/d)
trombiny*

Rekombinowany, aktywny czynnik VII* 90-120 pg/kg co 2—4 h i.v. lub pojedyncza dawka
270 ug/kg

Uwaga: W przypadku inhibitora w matym mianie (< 5 j.B.) mozna rozwazy¢ stosowanie koncentratu czynnika
VII/IX w zwiekszonych dawkach pod kontrolg aktywnosci czynnika VIII/IX w osoczu chorego. Trwatg eliminacje
inhibitora umozliwia indukcja tolerancji immunologicznej za pomocg regulamych wstrzyknieé¢ duzych dawek
czynnika VIII/IX. Immunotolerancjg nadzoruje o$rodek leczenia skaz krwotocznych.

*Podawa¢é zgodnie z zaleceniami producenta.

Zalecane dawki koncentratu czynnika VIil zawierajacego czynnik
von Willebranda (wyrazone w jednostkach FVIII:C lub vWF:RCo)
w leczeniu substytucyjnym chorych na typ 3 choroby von Willebranda®

Rodzaj krwawienia Dawka (j.m./kg m.c .i.v.) Czesto$¢ dawkowania
wyrazona w FVIII:C lub
viWF:RCo
Mniejsze krwawienie 25 W razie potrzeby powtarza¢ co 24 h, do zatrzy-

mania krwawienia

Ekstrakcja zgba Okoto 30 Jeden bolus bezposrednio przed zabiegiem +
kwas traneksamowy 3 x 1 g (u dzieci 20 mg/kg co
8 h) przez 7-10 dni

Porod 40 Co 24 h przez 3—4 kolejne dni

Maty zabieg operacyjny | Okoto 40 Bolus przed operacjg, nastepnie co 24—48 h az do
zagojenia rany

Duzy zabieg operacyjny, | Przed operacja: 50 Bolus przed operacja, nastgpnie co 12-24 h (czas

krwawienie do CSN trwania leczenia i schemat dawkowania w Kkolej-

nych dniach/tygodniach leczenia ustala lekarz z 0$-
rodka leczenia skaz krwotocznych)

U dzieci kazdg dawke nalezy zwigkszy¢ o 20% z uwagi na wigkszg objetos¢ osocza.

Koncentrat podaje sie w bolusie dozylnym. NIE PODAWAC W KROPLOWCE.
Lekiem z wyboru u wiekszosci chorych na tagodne postacie choroby von Willebranda jest desmopresyna
podawana w dawce 0,3 pg/kg i.v. w powolnej infuzji (30-60 min).
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