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  PRZEDMOWA


  Książka ta jest adresowana przede wszystkim do osób obciążonych skazą krwotoczną i ich rodzin, ale mogą z niej skorzystać także studenci medycyny i lekarze różnych specjalności, zainteresowani problematyką skłonności do krwawień. Informacje o charakterze specjalistycznym zostały wyróżnione mniejszą czcionką.


  Zamierzeniem autora było przedstawienie tytułowego zagadnienia w sposób przystępny i wyczerpujący. Zrealizowanie tego celu nie byłoby możliwe bez przybliżenia czytelnikowi — na pierwszy rzut oka wyglądających zawile — mechanizmów hemostazy, bez zdefiniowania podstawowych pojęć z zakresu anatomii, fizjologii i genetyki człowieka oraz bez objaśnienia zasad diagnostyki skaz krwotocznych. Zasadniczą część książki stanowi jednak obszerne omówienie poszczególnych jednostek chorobowych.


  Znalazły się w niej również praktyczne rady dla osób ze skazami krwotocznymi, ze szczególnym uwzględnieniem hemofilii. Mam nadzieję, że okażą się one przydatne w codziennym życiu. Chciałbym jednak bardzo wyraźnie podkreślić, że w pewnych sytuacjach najlepsze nawet rady nie są w stanie zastąpić bezpośredniego kontaktu z lekarzem.


  Pragnę w tym miejscu podziękować zespołowi Zakładu Hemostazy i Zakrzepic Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie za wspaniałą codzienną pracę, a pacjentom zrzeszonym w Polskim Stowarzyszeniu Chorych na Hemofilię życzę sukcesów w zmaganiach o poprawę losu osób dotkniętych wrodzonymi skazami krwotocznymi.
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  WYKAZ SKRÓTÓW
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  KREW I NACZYNIA KRWIONOŚNE


  Choć gołym okiem nie sposób tego dostrzec, krew nie jest substancją całkowicie płynną, lecz zawierającą wiele różnych komórek. Najliczniejsze są krwinki czerwone, czyli erytrocyty. W każdym milimetrze sześciennym krwi pobranej od zdrowego człowieka znajduje się około 5 mln erytrocytów. Zawierają one substancję, zwaną hemoglobiną, która wiąże tlen i dostarcza go tkankom organizmu. Po odłączeniu tlenu hemoglobina wiąże dwutlenek węgla i przenosi go do płuc, gdzie zostaje on wydalony z organizmu wraz z wydychanym powietrzem. Hemoglobina może wtedy ponownie związać tlen, dostarczany do płuc we wdychanym powietrzu. Wynikiem zmniejszenia liczby krwinek czerwonych i obniżenia zawartości hemoglobiny jest niedokrwistość, której najbardziej charakterystycznymi objawami są bladość skóry i osłabienie. Przyczyną niedokrwistości może być na przykład krwotok.
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    Ryc. 1.  Komórki krwi obwodowej człowieka.

  


  Na powierzchni erytrocytów znajdują się wyspecjalizowane obszary, które określa się mianem antygenów. Istnieje wiele rodzajów antygenów krwinek czerwonych, spośród których najważniejsze to: A, B, 0 i Rh. W zależności od obecnego na erytrocytach antygenu, ludzką krew można podzielić na kilka grup, określanych jako A, B, AB, 0 oraz Rh+ i Rh–. Jeżeli w celu wyrównania niedokrwistości konieczne jest przetoczenie krwi, należy użyć krwi takiej samej grupy, jaką ma pacjent. Na przykład osobie z grupą krwi B należy przetoczyć krew grupy B. Gdyby bowiem osobie z grupą krwi B przetoczono krew grupy A, organizm biorcy rozpoznałby obcy antygen A i zniszczył przetoczone krwinki czerwone, wywołując groźną dla zdrowia i życia reakcję poprzetoczeniową.
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    Ryc. 2.  Schemat wymiany gazowej w płucach.

  


  Drugi rodzaj komórek obecnych we krwi zdrowego człowieka w liczbie około 4000–10 000/μl to krwinki białe, czyli leukocyty. Ich podstawowym zadaniem jest ochrona organizmu przed zakażeniami, m.in. bakteryjnymi i wirusowymi. Trzecim rodzajem komórek występujących w ludzkiej krwi są płytki krwi, które odgrywają zasadniczą rolę w procesach hamujących krwawienie.


  Zarówno krwinki czerwone, białe, jak i płytkowe są wytwarzane głównie w szpiku, znajdującym się w kościach. U dorosłego człowieka objętość szpiku wynosi około 3000 ml. O ile u noworodka cały szpik odgrywa czynną rolę (tzw. szpik czerwony), to u osoby w wieku dojrzałym jedynie 50% szpiku wytwarza krwinki, podczas gdy pozostałe 50% ulega przekształceniu w nieczynny szpik żółty, zbudowany głównie z komórek tłuszczowych.


  Erytrocyty, leukocyty i płytki krwi są zawieszone w płynnym osoczu. Zawiera ono wiele białek, odpowiadających m.in. za krzepnięcie krwi, oraz ich inhibitory, gwarantujące prawidłowy przebieg procesów krzepnięcia, jak również immunoglobuliny, chroniące organizm przed inwazją chorobotwórczych drobnoustrojów. Osocze utrzymuje także stałość środowiska wewnętrznego (pH, temperaturę, ciśnienie osmotyczne itd.) oraz umożliwia przemieszczanie się różnych substancji (hormonów, witamin, elektrolitów i innych) między tkankami organizmu. U zdrowego człowieka osocze stanowi około 55% objętości krwi, zaś pozostałe 45% przypada na wymienione wyżej rodzaje komórek.


  Prawie wszystkie tkanki w organizmie człowieka wymagają dla sprawnego funkcjonowania tlenu i składników odżywczych przenoszonych przez krew. Dociera ona do tych tkanek przez naczynia krwionośne, a stałe jej krążenie zapewnia praca serca. Narząd ten jest pompą mięśniową, podzieloną na stronę prawą i lewą. Prawa przyjmuje krew powracającą z tkanek organizmu i przepompowuje ją do płuc, gdzie następuje wydalenie dwutlenku węgla i przyłączenie tlenu przez hemoglobinę. Bogata w tlen krew wraca do lewej części serca, która następnie pompuje ją do tkanek.


  Naczynia krwionośne, którymi krew płynie od serca, noszą nazwę tętnic, zaś naczynia krwionośne, którymi krew płynie do serca, określa się mianem żył. Ściany tętnic zawierają liczne włókna mięśniowe i elastyczne, dzięki czemu są przystosowane do przepływu krwi pod dużym ciśnieniem (ponad 100 mm Hg). Ciśnienie panujące w żyłach jest znacznie mniejsze niż w tętnicach, dlatego ściany żył mogą być o wiele delikatniejsze. Dodatkowo w żyłach znajdują się zastawki, które zabezpieczają przed cofaniem się strumienia krwi.
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    Ryc. 3.  Naczynia włosowate (kapilary) oplatające komórki (a). Przez ściany kapilar przenikają tlen i dwutlenek węgla (b).

  


  Największą tętnicą w organizmie człowieka jest aorta. Odchodzi ona od serca i rozgałęzia się na coraz mniejsze tętnice, które doprowadzają bogatą w tlen krew do poszczególnych narządów. Końcowymi rozgałęzieniami tętnic są naczynia włosowate, tworzące sieć oplatającą tkanki i komórki. Przez cienkie ściany naczyń włosowatych tlen i składniki odżywcze z łatwością przenikają z krwi do komórek. W odwrotną stronę przechodzą zaś dwutlenek węgla i inne zbędne produkty przemiany materii. Sieć naczyń włosowatych tworzy naczynie żylne; drobne naczynia żylne łączą się w coraz większe żyły i w końcu docierają do prawej części serca.


  Naczynia krwionośne najczęściej ulegają uszkodzeniu pod wpływem urazów mechanicznych. Jeśli uraz spowoduje przerwanie ściany naczynia krwionośnego, krew zacznie wypływać na zewnątrz. Zjawisko to jest określane mianem krwawienia. Z chwilą przerwania ściany naczynia krwionośnego uruchamiane są procesy fizjologiczne mające na celu zahamowanie krwawienia. Procesy te noszą nazwę hemostazy.


  HEMOSTAZA


  Termin „hemostaza” wywodzi się z dwóch greckich słów: haima — krew i stasis — zatrzymanie. Współczesna definicja hemostazy wychodzi jednak poza to znaczenie. Pod pojęciem hemostazy rozumie się obecnie zespół procesów fizjologicznych, które zapewniają zarówno sprawne hamowanie krwawienia po przerwaniu ściany naczynia krwionośnego, jak i szczelność ściany naczynia oraz płynność krążącej krwi. W hemostazie biorą udział:


  
    	ściany naczyń krwionośnych;



    	płytki krwi;



    	układ krzepnięcia krwi;



    	inhibitory krzepnięcia;



    	układ fibrynolizy.


  


  W miejscu uszkodzenia ściany naczynia krwionośnego w ciągu kilku sekund przylegają płytki krwi, z których uwalniane są substancje zlepiające dalsze płytki w agregaty i odpowiadające za skurcz uszkodzonego naczynia. Powstawanie płytkowych czopów zasklepiających miejsce przerwania ściany naczyniowej jest określane mianem hemostazy pierwotnej. Uszkodzona ściana naczyniowa jest źródłem tzw. czynnika tkankowego (TF), który inicjuje krzepnięcie krwi, co powoduje powstanie skrzepu fibrynowego. Fibryna tworzy sieć splatającą i wzmacniającą czop płytkowy. Ten etap określa się mianem hemostazy wtórnej.


  Zadaniem endogennych inhibitorów krzepnięcia jest ograniczanie narastania czopu hemostatycznego. Czop hemostatyczny, którego rozwój nie jest dostatecznie kontrolowany i który powstaje w niewłaściwym miejscu, określa się mianem zakrzepu (w przeciwieństwie do fizjologicznego skrzepu). Zakrzep może spowodować nawet całkowite zablokowanie przepływu krwi w naczyniu krwionośnym. Rolą układu fibrynolizy jest rozpuszczanie śródnaczyniowych złogów fibryny i utrzymanie drożności naczynia.
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