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STRESZCZENIE

Niedobor VIII lub IX czynnika krzepniecia u pacjentéw z hemofilia sprawia, ze pierwotnym problemem chorych
sq nadmierne lub przedtuzone krwawienia. Moga one prowadzi¢ do powiktan, jak np. hemartroza stawu skronio-
wo-zuchwowego czy powodowac powstawanie krwiakow. Wynaczynienie krwi moze wystapi¢ w niebezpiecznych
dla zycia przestrzeniach, np. w splocie skrzydtowym czy w obszarze ustno-gardtowym. Z tego powodu leczenie pa-
cjenta z hemofiliag powinno by¢ multidyscyplinarne, a lekarz dentysta, wykonujac zabiegi, musi szczegélnie mie¢ na
uwadze ostroznos¢, aby nie podraznia¢ dodatkowo tkanek miekkich pacjenta. W stomatologii jest szereg bezpiecz-
nych procedur dla chorych z zaburzeniami krwawienia. Nalezy do nich m.in. leczenie endodontyczne, w trakcie
ktérego nalezy $cisle przestrzegac pracy wg wyznaczonej dtugosci roboczej oraz znieczulenie nasiekowe od stro-
ny policzkowej. Niektére czynnosci, jak np. ekstrakcje zebéw, moga wymagac uzupetnienia brakujgcego czynnika
krzepniecia, w porozumieniu z hematologiem oraz dodatkowego zaopatrzenia rany, ktére jest konieczne, poniewaz
niekiedy krwawienia pojawiajg sie nawet kilka godzin lub dni po usunieciu zeba.

Stowa kluczowe: krwiak, hemofilia, znieczulenie nasiekowe, ekstrakcja zeba, leczenie stomatologiczne.

ABSTRACT

A deficiency of clotting factor VIl or IX in haemophiliac patients makes excessive or prolonged bleeding a primary
problem. They may lead to complications such as temporomandibular joint hemartrosis or a haematomas forma-
tion. Blood extravasation may occur in life-threatening-prone areas such as the pterygoid plexus or the oropharyn-
geal area. For this reason, the treatment of a patient with haemophilia should demand a multidisciplinary approach,
whereby the dentist, while performing procedures, must be particularly careful not to irritate the patient’s soft tissu-
es. In dentistry, there are safe procedures for patients with bleeding disorders. These include, among others, endo-
dontic treatment, during which the working length should be observed, and should apply infiltration anaesthesia
on the buccal site. Some activities, such as tooth extraction, may require supplementing the missing clotting agent,
in consultation with a haematologist, and additional wound dressing due to the fact that sometimes bleeding oc-
curs several hours or days after tooth extraction.

Keywords: haematoma, haemophilia, infiltration anaesthesia, tooth extraction, dental treatment.

Wstep

Hemofilia jest skaza krwotoczna, ktéra charaktery-
zuje sie niedoborem czynnika krzepniecia. Wyréz-
nia sie trzy podstawowe typy hemofilii. W hemo-
filii A wystepuje spadek aktywnosci czynnika VIII,
w hemofilii B czynnika IX, a w hemofilii C niedobér
czynnika Xl [1]. Hemofilie B mozna spotkac takze
pod nazwa choroby Christmasa. Zaréwno hemo-
filia A jak i hemofilia B s3 chorobami sprzezony-
mi z chromosomem X, dlatego skaza dotyka tylko
osobniki ptci meskiej lub homozygotyczne kobie-
ty. Kobieta posiadajaca tylko jeden recesywny allel
z mutacjg genu nazywana jest nosicielka [2].

W zaleznosci od poziomu czynnika VIII lub IX
we krwi hemofilie wyréznia sie stopnie ciezkosci
hemofilii. W postaci tagodnej wystepuje 5-40%
normy czynnika, w postaci umiarkowanej 1-5%
normy, w postaci ciezkiej aktywnos¢ czynnika wy-
nosi mniej niz 1% normy [3]. Powyzsza klasyfikacja
jest wazna dla klinicystéw ze wzgledu na zaleznos¢
stopnia nasilenia objawéw od poziomu czynnika
pacjenci beda rézni¢ sie stopniem nasilenia obja-
wow i tym samym zastosowaniem innych metod
leczenia.

Wedtug programu polityki zdrowotnej Ministra
Zdrowia w Narodowym Programie Leczenia Cho-
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rych na Hemofilie i Pokrewnych Skaz Krwotocz-
nych na lata 2019-2023 szacuije sie, ze hemofilia jest
najczesciej wystepujaca w Polsce skazg krwotocz-
na. Zgodnie z danymi World Federation of Hemo-
philia czestos¢ wystepowania hemofilii ocenia sie
na okotfo 1 na 10 000 urodzeni. Natomiast w Polsce,
zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych, najwyz-
sze wskazniki chorobowosci rejestrowanej na wro-
dzone zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne
na 100 tysiecy oséb odnotowano w wojewddz-
twach: pomorskim, lubelskim, matopolskim oraz
warminsko-mazurskim. Wg obecnego programu
Ministerstwa Zdrowia pacjenci majg zapewnione
leczenie domowe, w tym leczenie krwawien, im-
munotolerancje, wtérng profilaktyke u dorostych
chorych, wtérng profilaktyke dla dzieci, leczenie
ambulatoryjne oraz leczenie szpitalne [4].

Zaburzenia hemostazy

W hemofilii A i B wystepuje zaburzenie hemosta-
zy wtérnej, tzn. w wyniku prawidtowo dziatajacej
hemostazy pierwotnej dochodzi do odruchowego
zwezenia naczyn krwionosnych i tworzy sie ptyt-
kowy czop hemostatyczny. Powstaje on na skutek
procesu adhezji, aktywacji i agregacji trombocy-
tow. Z powodu niedoboru czynnika krzepniecia
zburzeniu ulega kolejny etap hemostazy — two-
rzenie skrzepu. Spadek aktywnosci we krwi czyn-
nika VIII lub IX zaburza kaskade krzepniecia,
gdyz wytwarzana jest niedostateczna ilo$¢ trombi-
ny przeksztatcajacej fibrynogen w fibryne. W kon-
sekwencji powstaty czop ptytkowy nie jest prawi-
dtowo ustabilizowany przez fibryne, a powstaty
skrzep jest niepetnowartosciowy. Z tego powodu
tatwo ulega on rozpadowi, czego nastepstwem sg
nadmierne i przedtuzone krwawienia [3].

Objawy hemofilii

Gtownym problemem pacjentéw z hemofilig sa
przedtuzone badZz nadmierne krwawienia, ktére
moga dotyczy¢ kazdej tkanki w organizmie. Pa-
cjenci z hemofilig zgtaszaja krwawienia m.in. w ob-
rebie jamy ustnej i nosa, przewodu pokarmowego,
aparatu ruchu czy krwawienia zwigzane z uktadem
moczowym. Ponadto hemofilitycy uskarzaja sie na
obecnos¢ wybroczyn, krwiakéw a takze na niekon-
trolowane krwawienia po urazach i zranieniach [5].
Podczas leczenia pacjenta z niedoborem czynnika
krzepniecia utrudnieniem moga by¢ nie tylko obja-
wy zwigzane z chorobga podstawowg ale takze by¢
wynikiem leczenia: hemofilitycy leczeni pochod-
nymi ludzkiego osocza moga by¢ dodatkowo za-
infekowani wirusem HIV, parwowirusem, wirusem
zapalenia watroby B i C czy prionem powoduja-

cym pasazowalng encefalopatie gabczasta [6-8].
Posiadanie takiej informacji o chorym jest wazne
z powodu ewentualne mozliwosci przeniesienia
wirusa od pacjenta na lekarza, ale takze ze wzgle-
du na wptyw ew. infekcji na przebieg leczenia oraz
na komfort zycia pacjenta.

Hemofilia A i B cechuja sie obecnoscia podob-
nych objawéw klinicznych, a przebieg choroby
zalezny jest od poziomu danego czynnika krzep-
niecia we krwi [3]. Ciezka posta¢ hemofilii wyste-
puje najczesciej u mezczyzn i objawia sie m.in. sa-
moistnymi krwawieniami do stawéw oraz miesni
[3,9]. Konsekwencja wylewéw krwi sg pojawiajace
sie powikfania, np. przewlekta artropatia hemofili-
tyczna, zapalenie btony maziowej czy przykurcze
[9]. Mimo Zze u wymienionych pacjentéw szcze-
golnie zagrozony jest uktad miesniowo-stawo-
wy to hemartroza stawu skroniowo-zuchwowego
nie jest czestym przypadkiem [6]. Kazdy niewielki
uraz u pacjenta z ciezky postacig hemofilii moze
prowadzi¢ do zagrazajacego zyciu krwotoku [8].
Hemofilitycy bez wzgledu na poziom czynnika
krzepniecia we krwi moga skarzyc sie na nadmier-
ne krwawienia po kontuzjach czy po zabiegach
chirurgicznych, w tym po ekstrakcjach zebéw [10-
12]. Przedtuzone krwawienia po usunieciu zebéw
moga pojawiac sie takze u nosicielek hemofilii [13].
Krwotok u hemofilityka moze wystapic¢ nawet kilka
godzin lub dni po usunieciu zeba [10,11], co zwigza-
ne jest z uposledzeniem hemostazy wtoérnej przy
zachowaniu sprawnie dziatajacej hemostazy pier-
wotnej. Z punktu widzenia lekarza dentysty wazne
jest, ze krwawienia u pacjentéw z hemofilia moga
pojawiac sie takze w obrebie jamy ustnej nie tylko
na skutek ekstrakgcji. Ustnym objawem hemofilii sg
takze przedtuzone krwawienia z dzigset [5]. Przy-
czyna krwawien moze by¢ nieprawidtowa higiena
jamy ustnej zwigzana ze strachem przed ewentual-
nym urazem mechanicznym [2].

Potrzeby stomatologiczne

Istnieja rozbieznosci dotyczace stanu zdrowia ze-
bow oraz higieny jamy ustnej u oséb z hemofilia.
Badania przeprowadzone w stanie Telangana w In-
diach u dzieci do 16. roku zycia oraz badania w po-
pulacji oséb dorostych i dzieci z hemofilia w sta-
nie Karnataka wskazaty na gorsza higiene jamy
ustnej wsréd pacjentéw z hemofilia w poréwna-
niu do grupy kontrolnej [1,2]. Inne wyniki uzyska-
no w Klinice Pedodoncji w Karnataka, gdzie analiza
wykazata lepszg higiene jamy ustnej wérdd dzieci
z wrodzonymi zaburzeniami krzepnigecia w poréw-
naniu z dzie¢mi zdrowymi. Warto podkresli¢, ze
w opisywanym badaniu zadna grupa nie wykazata
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sie doskonata higieny jamy ustnej, jednak u dzieci
chorych stwierdzono nizszy wskaznik PUW i PUW-
-p [14]. Analiza wskaznikéw prochnicy przeprowa-
dzona w tym samym stanie u pacjentéw z hemo-
filia, ale w populacji oséb dorostych i dzieci, nie
wykazata istotnej ré6znicy miedzy obiema grupami
[2]. Badanie przeprowadzone w stanie Teleangana
zwrécito uwage na duze potrzeby lecznicze dzieci
z hemofilig [1].

Leczenie stomatologiczne

Warunkiem wtasciwego leczenia pacjenta, w tym
pacjenta z koagulopatig, jest prawidtowo zebra-
ny wywiad ogoélnomedyczny i stomatologiczny.
Umozliwia on wykonanie w zasadzie kazdej pro-
cedury u chorego z zaburzeniem krzepniecia [15].
Jednak nie kazdy hemofilityk posiada pozytyw-
ny wywiad rodzinny w kierunku hemofilii [3, 5, 9,
14], czego przyczyng moze by¢ obecnos¢ sponta-
nicznych mutacji [3]. Ponadto w pismiennictwie
opisywano przypadki zdiagnozowania hemofilii
w réznym wieku [2, 11, 12]. Wydziat Periodonto-
logii w Indiach (Narayana Dental College and Ho-
spital) opisat przypadek zdiagnozowania hemofi-
lii A u 23-letniego mezczyzny, ktéry w wywiadzie
nie podawat znaczacych epizodéw krwawienia
a 0gdlny stan zdrowia oceniono na dobry. U pa-
cjenta wykonano zabieg dekapsulacji w znieczu-
leniu miejscowym za pomocga elektrokoagulaciji.
Mezczyzna wrécit do kliniki nastepnego dnia z po-
wodu przedtuzonego krwawienia. W znieczuleniu
miejscowym w wyniku koagulacji ponownie uzy-
skano hemostaze, jednak krwawienie pojawito sie
ponownie po 4 dniach. Pacjenta skierowano na
oddziat hematologii w celu diagnostyki. Badania
wykazaty niedobér czynnika VIl (7,1% normy) [11].
W prowincji Grenada w Hiszpanii réwniez opisano
przypadkowe zdiagnozowanie hemofilii u chfopca
w okresie uzebienia mieszanego. Pierwszy epizod
przedtuzonego krwawienia pojawit sie po zabiegu
chirurgicznym odstaniania zebéw siecznych gor-
nych. Rodzice nie zgfaszali wczesniejszych znacza-
cych epizodéw krwawienia [12].

Do podstawowych procedur we wspodtczesnej
stomatologii nalezy znieczulenie miejscowe. Wy-
kazano, ze znieczulenie nasiekowe podawane od
strony policzka jest bezpieczne w przypadku le-
czenia pacjentéw z hemofilig. Wczesniejsze po-
danie czynnika oraz doswiadczenie operatora nie
wptywa na ewentualne powiktania. W badaniach
przeprowadzonych w Irlandii przez Dublin Dental
University Hospital u 135 pacjentéw z hemofilig od-
notowano jedynie u 3 oséb powierzchowne krwa-
wienie 30 sekund po podaniu znieczulenia, a krwa-

wienie ustagpito w ciggu 2 minut po zastosowaniu
ucisku [16]. Wieksze ryzyko moze stanowi¢ znie-
czulenie przewodowe nerwu zebodotowego dol-
nego, gdyz szacuje sie, ze u 80% pacjentow, ktorzy
nie przyjeli wczesniej wlewu czynnika VI, moze
wytworzy¢ sie krwiak. Profilaktyka przedzabiego-
wa, powinna zosta¢ oméwiona z lekarzem prowa-
dzacym takze przed kazdym znieczuleniem nasie-
kowym podanym w dno jamy ustnej lub od strony
jezykowej [17]. Blokady nerwowe sg przeciwwska-
zane, do czasu gdy poziom czynnika wzrosnie po-
wyzej 30% w wyniku terapii zastepczej, inaczej wy-
naczynienie krwiw obszarze ustno-gardtowym lub
splocie skrzydtowym moze stanowi¢ zagrozenie
dla zycia [15]. W przypadkach podawania miejsco-
wego srodka znieczulajgcego zalecane jest uzycie
4% artykainy (1:100 000 adrenaliny), gdyz wykazuje
ona lepszy efekt w przeciwienstwie do 2% lidoka-
iny [18, 19]. Innymi bezpiecznymi i zalecanymi me-
todami podania znieczulenia miejscowego u pa-
cjentéw cierpigcych na hemofilie sa znieczulenia
domiazgowe, sréodwiezadtowe oraz znieczulenia
od strony policzkowej [171].

Leczenie endodontyczne uwazane jest za bez-
pieczne i stanowi dobra alternatywe dla ekstrakgji
[15]. Powinno by¢ wykonywane w koferdamie, aby
zapobiec skaleczeniu tkanek miekkich za pomo-
ca instrumentéw obrotowych jak réwniez w celu
izolacji pola zabiegowego. Opracowujac kanaty
korzeniowe, nalezy przestrzega¢ odpowiedniej
dtugosci roboczej, a do jej wyznaczania stosowac
miedzy innymi lokalizator wierzchotka [15]. Poja-
wiajace sie ew. krwawienie z zywej miazgi mozna
minimalizowa¢ poprzez ptukanie 4% podchlory-
nem sodu oraz aplikacje wodorotlenku wapnia [15,
171. Do mumifikacji oraz do kontrolowania i elimi-
nowania krwawienia z kanatéw mozna zastosowac
formokrezol [15]. W pismiennictwie opisano przy-
padek kliniczny leczenia endodontycznego dwdch
zebdw u 16-letniego chtopca, cierpigcego na ciez-
ka posta¢ hemofilii. Podczas trwania leczenia nie
doszto do zadnych powiktan, a w czasie dwuletniej
obserwacji pacjenta nie stwierdzono niepokoja-
cych objawoéw. Przed leczeniem endodontycznym
zalecono pacjentowi doustni kwas traneksamowy
w dawce 500 mg rano. Kwas traneksamowy byt
réwniez stosowany miejscowo w przypadku obra-
zen dzigset. Noc wczesniej pacjentowi podano do-
zylna infuzje brakujacego czynnika, aby zwiekszy¢
jego stezenie do 50%. Po zabiegu choremu zaleco-
no stosowanie tabletek zkwasem traneksamowym
przez 5 dni (500 mg) oraz przepisano amoksycyline
(500 mg) co 8 godzin, paracetamol doraznie oraz
witaminy z grupy B 1x dziennie przez tydzien [15].
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W przypadku ekstrakcji zebéw u pacjentéw
z hemofilia moga pojawia¢ sie nadmierne badz
przedtuzone krwawienia [3, 10-12]. Z tego powo-
du po zabiegu nalezatoby unika¢ srodkéw prze-
ciwboélowych zaburzajacych agregacje ptytek krwi
(NLPZ) [10]. Dodatkowo pacjent powinien zosta¢
zaopatrzony za pomocg miejscowych srodkéw he-
mostatycznych, w formie szwoéw i rozpuszczalnych
opatrunkéw [17]. Badania wykonane przez Wydziat
Medyczny Uniwersytetu w Rzeszowie wykazaty,
ze opatrunki na rany poekstrakcyjne wraz z tera-
pia kwasem tranaksemowym moga byc¢ skutecz-
ne w zapobieganiu wtérnemu krwawieniu. Re-
trospektywnej analizie poddano 18 przypadkéw
ekstrakcji zebdéw z Il lub Il stopniem ruchomosci
u pacjentéw z fagodng postacig hemofilii A lub B
oraz jeden przypadek ekstrakgji u pacjenta z cho-
robg von Willenbrandta. U wszystkich chorych
wykonano ekstrakcje bez suplementacji czynni-
kow krzepniecia. Procedura zostata oparta na infu-
zji kwasu traneksemowego w dawce pojedynczej
(25 mg/kg m.c) na okoto 30 minut przed planowa-
nym zabiegiem oraz zalecono kontynuacje terapii
w formie doustnej po ekstrakcji az do momentu
zagojenia sie rany. Rany poekstrakcyjne zostaty za-
opatrzone miejscowo za pomocg TachoComb, kt6-
ry jest catkowicie wchtanialnym, liofilizowanym,
suchym opatrunkiem. Wyniki badan wykazaty, ze
po zastosowaniu takiego protokotu, tylko u 3 oséb
z 19 pacjentéw wystapito wtérne krwawienie, co
oznacza, ze u 84,3% pacjentéw udato sie uzyskac
miejscowg hemostaze, bez wdrazania terapii sub-
stytucyjnej [10].

Whioski

Podstawg dziatan u pacjentéw z wrodzonymi za-
burzeniami krzepniecia powinna by¢ profilakty-
ka z powodu najmniej inwazyjnej procedury. Re-
gularna higienizacji oraz instruktaz higieniczny sa
niezbedng forma prewencji przed préchnica i za-
paleniem dzigset i przyzebia u pacjentéw z hemo-
filig. Lekarz w rozmowie z osoba z niedoborem
czynnika krzepniecia powinien ktas¢ szczegdlny
nacisk na wyjasnienie pacjentowi konsekwencji
ztego szczotkowania zebéw oraz wyjasnienie przy-
czyn krwawienia z dzigset. W przypadku koniecz-
nosci leczenia zachowawczego, endodontyczne-
go badz chirurgicznego moze zajs¢ koniecznosc
konsultacji z hematologiem w celu uzupetnienia
poziomu czynnika krzepniecia. Nalezy jednak pa-
mieta¢, ze nie wszystkie stosowane w stomatolo-
gii procedury beda wigza¢ sie z nadmiernym lub
przedtuzonym krwawieniem. Do bezpiecznych za-
biegéw wydaje sie naleze¢ leczenie endodontycz-

ne, zwlaszcza to wykonywane bez znieczulenia
lub w znieczuleniu nasiekowym od strony policz-
ka. Z tego wzgledu leczenie endodontyczne po-
winno mie¢ pierwszenstwo przed ekstrakcja zeba.
Leczenie pacjenta z hemofilia powinno odbywac
sie z szczegdlna starannoscia. Wszystkie procedu-
ry wykonywane w obrebie jamy ustnej pacjenta
z hemofilig powinny by¢ wykonywane w sposéb
jak najbardziej atraumatyczny, tzn. w sposéb po-
zwalajacy unikna¢ przypadkowych zranien. Jest
to wazne nawet w przypadku prostych czynnosci,
jak np. zaktadanie klamer do koferdamu czy for-
mowek. Ze wzgledu na mozliwos$¢ pojawienia sie
przedtuzonych krwawienn hemofilityk powinien
by¢ odpowiednio zaopatrzony po zabiegach eks-
trakcji zebow. W niektoérych przypadkach nalezato-
by rozwazy¢ koniecznos¢ zastosowania dodatko-
wych srodkéw farmakologicznych, jak np. kwasu
traneksamowego. Pacjent powinien zosta¢ takze
poinstruowany, jakie srodki przeciwbdélowe moze
stosowac w przypadku ewentualnych dolegliwosci
boélowych pojawiajacych sie np. po ekstrakcji zeba
czy w czasie leczenia endodontycznego, poniewaz
niesteroidowe leki przeciwzapalne oprécz hamo-
wania przewodnictwa bélowego dodatkowo za-
burzaja kaskade krzepniecia.
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