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Otytos¢ u chorego na hemofilie — opis przypadku

Obesity in a hemophilia patient — a case report
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Streszczenie
Hemofilia jest wrodzong skazq krwotoczng, spowodowang niedoborem jednego z czynnikow
krzepnigcia krwi — w przypadku hemofilii A jest to niedobor czynnika VIII, a w przypadku
hemofilit B — czynnika IX. Choroba objawia sig samoistnymi krwawieniami srodstawo-
wymi oraz wydluzonym 1 nadmiernym krwawieniem po urazach i zabiegach. Pacjent chory
na hemofiliec wymaga kompleksowej opieki (szczegolnie w warunkach wystgpowania chorob
wspotistniejgcych) obeymujqcey dzialania zmierzajgce do utrzymania dobrego stanu fizycznego,
w tym przestrzegania wiasciwej diety.
W opisanym przypadku u pacjenta rozpoznano cukrzyce typu 2 ze stwierdzanym porannym
wzrostem wartosci glikemii [115—-130 mg/dl (N 80-99)]. Jest to choroba, ktora pojawia si¢
najczescie] w czwartej dekadzie zycia lub pozniej, a towarzyszq jej zaburzenia lipidowe, ktore
nastlajq sie/wystepujq, gdy chory nie stosuje sie do zasad prawidlowego sposobu odzywiania
i popetnia bledy zywieniowe (nadmiar Huszczow zwierzecych, deficyt skladnikow antyok-
sydacyjnych, palenie tytoniu, niewlasciwa obrobka kulinarna potraw). Czynniki te majq
silne dzialania aterogenne i prowadzq do powstawania zmian miazdzycowych w naczyniach
krwionosnych, a w konsekwencji do choroby niedokrwiennej serca i chorob ukladu krgzenia.
Zwigksza sig rowniez ryzyko nefropatii cukrzycowej, retinopatii i neuropatii.
Stowa kluczowe: hemofilia B, cukrzyca typu 2, dyslipidemia, dieta, rehabilitacja
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Summary

Hemophilia is a congenital bleeding disorder caused by deficiency of a blood coagulation fac-
tor; factor VIII in hemophilia A and factor IX in hemophilia B. Hemophilia manifests with
spontaneous bleeding into joints and major bleeding following injury and surgery. Hemophilia
patients require comprehensive care and team management to maintain satisfactory physical
condition and control over dietary recommendations, particularly in the presence of coexisting
disorders. Such management aims at maintenance of the patient’s physical fitness, with special
emphasis on healthy diet.

Our patient was diagnosed with type 2 diabetes with high morning blood glucose levels
[115-130 mg/dl (N 80-99)]. The disease occurs mostly in the fourth decade of life or later. It is
accompanied by lipid disorders which become more intense if dietary advice is disregarded and

Adres do korespondencji: dr n. med. Anna Sikorska, Klinika Zaburzen Hemostazy i Chorob Wewnetrznych Instytut Hematologii
1 Transfuzjologii, ul. Indiry Gandhi 14, 02-776 Warszawa, tel. (22) 349 62 95; (22) 349 61 59, e-mail: sikorska@ihit.waw.pl

30 www. jtm.viamedica.pl


https://core.ac.uk/display/268448914?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1

Anna Sikorska 1 wsp., Otylo$¢ u chorego na hemofilie — opis przypadku

nutrition errvors are made (excessive consumption of animal fats, dietary deficiency of antio-
xidants, smoking, improper food preparation). This is said to have strong atherogenic impact
and may lead to atherosclerosis and cardiovascular disease, as well as higher risk of diabetic

nephropathy, retinopathy and neuropathy.

Key words: hemophilia B, type 2 diabetes, hyperlipidemia, dietary recommendations,

rehabilitation

Wstep

Hemofilia jest wrodzong skaza krwotoczna,
spowodowang niedoborem jednego z czynnikow
krzepniecia krwi— czynnika VIII w przypadku
hemofilii A oraz czynnika IX w przypadku hemo-
filii B. Geny kodujace czynniki VIII i IX znajduja
sie na dlugim ramieniu chromosomu plciowego X,
a w zaleznoSci od rodzaju mutacji synteza czynni-
kow zostaje ograniczona, zahamowana lub prowadzi
do powstania nieprawidiowego biatka. Choroba
objawia sie gidwnie samoistnymi krwawieniami
Srodstawowymi i domie$niowymi oraz nadmier-
nymi krwawieniami po urazach i zabiegach. Posta¢
choroby zalezy od aktywno$ci niedoborowego
czynnika krzepniecia we krwi, ktéra decyduje o na-
sileniu objawdw, roznicujac jednoczesnie przebieg
hemofilii na: ciezki (aktywnos$¢ czynnika VIII lub IX
< 1jm./dl), umiarkowany (aktywno$¢ czynnika VIII
lub IX 1-5 jm./dl) 1 tagodny (aktywnos§¢ czynnika
VIII lub IX > 5-40 jm./dl) [1, 2].

Podstawowa opieka zdrowotna nad osobami
chorymi na hemofilie obejmuje profilaktyke krwa-
wien 1 uszkodzen stawow, leczenie na zadanie
W momencie wystgpienia aktywnego krwawienia,
postepowanie ograniczajace ryzyko wystapienia
powiklan samej choroby (np. minimalizowanie
wystepowania ciezkich krwawien lub ograniczanie
rozwoju artropatii hemofilowej) oraz sposobow jej
leczenia. Rownie istotne znaczenie ma dbatosc
o0 jako$¢ zycia zalezna od zdrowia, ktora jest po-
chodng kondycji fizycznej 1 stanu psychicznego
pacjenta. Realizacja zadania, jakim jest poprawa
jakoSci zycia lub przynajmniej utrzymanie jako-
Sci zycia na dotychczasowym poziomie, wymaga
zaangazowania wielodyscyplinarnego zespotu
medycznego, w skiad ktérego wchodza: lekarz
hematolog (ewentualnie wspolpracujacy lekarze
innych specjalnoSci), pielegniarka, fizjoterapeuta,
diagnosta laboratoryjny oraz pracownik socjalny
lub psycholog. Choremu na hemofilie nalezy takze
umozliwi¢ swobodny dostep do specjalisty od lecze-
nia bolu, dentysty, genetyka, hepatologa, specjali-
sty chor6b zakaznych, immunologa oraz urologa.
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Kazdy z czlonkéw zespolu wielodyscyplinarnego,
jak réwniez personel z nim wspolpracujacy powi-
nien dysponowaé odpowiednim do§wiadczeniem
oraz dostateczng wiedza w zakresie opieki nad
chorymi na wrodzone skazy krwotoczne [1].

Jako§¢ zycia zalezna od zdrowia chorych na
hemofilie jest gorsza, w pordwnaniu z popula-
cja 0g6lng, a choroba wywiera wiekszy wplyw
na poziom dobrostanu fizycznego, psychicznego
1 spolecznego niz aktualny status ekonomiczno-
-spoleczny [3]. Na podstawie danych uzyskanych
z ankiet badajacych jako$¢ zycia zalezna od stanu
zdrowia chorych na hemofilie (HRQOL, Health
Related Quality of Life) stwierdzono, ze o obnizo-
nym wyniku punktacji decyduja przede wszystkim
wskazniki oceny, takie jak: zdolno§¢ funkcjonowa-
nia, sprawno$¢ fizyczna, bol, ograniczenia w pelnie-
niu rél spotecznych wynikajace z kondycji fizycznej
oraz ogblne samopoczucie. Gorsza jako$¢ zycia
pozostaje w bezposrednim zwigzku z upo§ledzong
funkcja ukladu kostno-stawowego i mieSniowego,
w szczegllnosci ze zmniejszonym zakresem ruchu
w stawach, brakiem stabilno$ci, obrzekami oraz
zwiekszonym natezeniem bolu 1 krwawieniami,
ktorych nasilenie dodatkowo zalezy od masy ciala
[3]. W populacji chorych na hemofilie, podobnie jak
w populacji ogolnej, nadwaga 1 otylo§¢ zwiekszaja
ryzyko uszkodzenia stawow, szczeg6lnie stawoOw
narazonych na obcigzenie najwieksze, czyli sta-
woOw kolanowych i skokowych [1, 4, 5]. W wyniku
obnizenia masy ciala zmniejsza sie nacisk na sta-
wy, jak rowniez zostaje ograniczony przewlekly
stan zapalny, wywolany wydzielaniem czynnikow
prozapalnych przez tkanke ttuszczowa. U chorych
na hemofilie redukcja masy ciata wptywa dodatko-
WO na ograniczenie czestoSci krwawien, rowniez
w stawach mniej obcigzonych [4]. Zatem profilak-
tyka oraz leczenie nadwagi i otyloSci wywieraja
istotny wplyw na jako§¢ zycia chorych na hemofilie.

Celem niniejszej pracy jest opisanie przypadku
pacjenta chorego na hemofilie poddanego leczeniu
dietg z powodu otyloSci oraz przedstawienie efek-
tow uzyskanych w wyniku zastosowania takiego
leczenia.
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Tabela 1. Przyktadowy jednodniowy jadtospis szpitalny diety cukrzycowej 1500 kcal
Table 1. Example of a one-day diabetic diet

Dieta cukrzycowa 1500 kcal

Sniadanie Chleb razowy (100 g), masto ekstra roslinne (5 g), kietbasa parzona (30 g), herbata bez cukru

(300 ml), kasza jeczmienna na mleku (250 ml), pomidor (40 g)

Sniadanie (drugie) Chleb razowy (30 g), ser zotty (20 g), masto ekstra roslinne (5 g)

Obiad Rosét z makaronem (300 ml), schab gotowany (60 g), sos pietruszkowy (80 g), kompot z owo-
cow mieszanych bez cukru (300 ml), kasza gryczana (140 g), suréwka z selera i jabtka (100 g)

Kolacja Chleb razowy (100 g), szynka konserwowa (30 g), ogérek kwaszony (40 g), masto ekstra ro-

slinne (5 g), herbata bez cukru (300 ml)

Positek nocny Chleb razowy (30 g), ser biaty (20 g), masto ekstra roslinne (5 g)

Sktadnik pokarmowy Weglowodany Biatko Ttuszcz Btonnik pokarmowy
llos¢ (gram) 209,9 73,7 49,4 32,1
% energii 47,0 19,5 29,4 4,2

Opis przypadku

Pacjenta w wieku 43 lat, z ciezka postacia
hemofili B, przyjeto do Instytutu Hematologii
1 Transfuzjologii (IHiT) w dniu 1 kwietnia 2016
roku z powodu krwawienia do lewego stawu lokcio-
wego oraz mieSni grzbietu w okolicy ledZzwiowe;.
Dwa miesigce wcze$niej chorego hospitalizowano
rowniez w IHiT z powodu krwawienia do lewego
stawu lokciowego. Poprzednie epizody krwawien
odnotowano 14 lat wcze$niej. Ostatnie powazne
uszkodzenie ukiadu kostno-stawowego bylo spo-
wodowane zlamaniem reki w 2002 roku. W mtodo-
§ci pacjent mial ztamang prawa noge, ktéra ztozono
nieprawidlowo, co nadal ma wplyw na ograniczong
zdolno$¢ poruszania sie 1 malg aktywno§¢ fizyczna.

U pacjenta stwierdzono otyto$¢ I stopnia (BMI
= 32,6 kg/m?), w zwiazku z czym zalecono kon-
sultacje dietetyczna. Wywiad wykazal, ze gtowna
przyczyna nadmiernego przyrostu masy ciata byly
btedy w zywieniu. Przez ostatnie miesiace pacjent
odzywial sie nieregularnie. Jego positki byty Zle zbi-
lansowane, skladaty sie gtownie z produktéw mies-
nych przetworzonych oraz maki oczyszczonej, przy
znikomym udziale warzyw i produktow zbozowych
pelnoziarnistych. Pacjent wypijat dziennie 5-7
szklanek herbaty stodzonej cukrem oraz spozywat
stodkie napoje gazowane w duzych ilo§ciach. Mie-
dzy positkami jadt owoce lub produkty mleczne. Juz
wczesniej chory podejmowal proby zredukowania
masy ciala, ale uzyskiwany efekt byt krotkotrwaty.

Po konsultacji dietetycznej pacjentowi zaleco-
no szpitalng diete cukrzycowa (1500 kcal), ubogo-
energetyczng, zmniejszajaca ryzyko wystapienia
chor6b metabolicznych wywolanych nadmierng
masg ciala. Posilki przeznaczone dla pacjentow

IHiT sa przygotowywane na terenie zaplecza
kuchennego nalezacego do sasiadujgcego z IHiT
Centrum Onkologii. Przygotowuja je pracownicy
firmy cateringowej pod nadzorem dietetyka tej
firmy oraz we wspolpracy ze specjalista do spraw
zywienia w [HiT. W tabeli 1 przedstawiono przy-
ktadowy jadiospis diety cukrzycowej, z wyszcze-
gblnieniem wybranych sktadnikéw odzywczych.
W dniu wywiadu (4.04.2016 r.) pacjent otrzymat
wstepne zalecenia dietetyczne, do ktorych nie-
zwlocznie zaczal sie stosowaé. W trakcie pobytu
w IHiT przeprowadzono kilkustopniowa edukacje
zywieniowa pacjenta: wstepng, pogiebiong oraz
wynikajaca z jego biezacych potrzeb 1 watpliwo-
Sci. Po 7 dniach hospitalizacji pacjenta wypisano,
przekazujac mu szczegolowe zalecenia dotyczace
diety ubogoenergetycznej, obejmujace postepowa-
nie po wypisie, przykiadowy jadlospis (1500 kcal)
oraz przepisy kulinarne. Otrzymal rowniez tabele
produktow spozywczych, ktore powinien spozywac
oraz takie, ktorych powinien unikaé.

W trakcie pobytu w szpitalu pacjent uczest-
niczyl w codziennych zajeciach fizjoterapeutycz-
nych, podczas ktérych wykonywat pod nadzorem
¢wiczenia, majace na celu poprawe funkcjonalnosci
stawow poprzez zwigkszanie zakresu ruchu oraz
budowanie sity mie$niowej. Cwiczenia obejmowaly
stawy szczegolnie 1 W najwyzszym stopniu narazo-
ne na krwawienia, tj. stawy kolanowe, biodrowe,
skokowe oraz lokciowe, a takze odcinka ledZwio-
wego. Pacjent wykonywal miedzy innymi ¢wiczenia
na przyrzadach typu rower 1 orbitrek, éwiczenia
samowspomagane, w odcigzeniu oraz oporowe.
Przy wypisie otrzymal zalecenie kontynuowania
¢wiczen w domu oraz uczeszczania na basen 2 razy
w tygodniu.
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Rycina 1. Zmiany masy ciata i obwodu talii w trakcie
dietoterapii

Figure 1. Changes in body mass and waist circumference
as result of dietary treatment of obese hemophilia patient

Podczas hospitalizacji pacjenta kilkukrotnie
poddawano ocenie antropometrycznej oraz hada-
no parametry biochemiczne. Kontrolowano takze
przestrzeganie zalecen dietetycznych. Po miesiacu
u pacjenta nastapila redukcja masy ciata o 7,2 kg
(7,1% masy wyjSciowej), a obwdd talii zmniejszyt
sie ze 110 cm do 108 cm (ryc. 1). Po 4 tygodniach
BMI pacjenta wynosito 30,3 kg/m?. Zmiany para-
metrow biochemicznych krwi wykazaly poprawe
profilu metabolicznego, co $wiadczylo o dobre;j
reakcji organizmu na zastosowana przez pacjenta
diete. Stezenie glukozy uleglo normalizacji — 90
mg/dl (N 80-99) (ryc. 2A), zmniejszylo sie takze
stezenie cholesterolu catkowitego — 102,50 mg/dl
(N < 190,00), w tym cholesterolu frakcji LDL
—42,59 mg/dl (N < 115,0) oraz HDL — 41,00 mg/dl
(N > 40). Zwiekszylo sie natomiast stezenie tri-
glicerydow — 93,30 mg/dl (N < 150,00) (ryc. 2E).
Przez caly okres obserwacji warto$ci lipidogramu
byty prawidlowe, natomiast niskie stezenie cho-
lesterolu frakcji HDL moglto by¢ spowodowane
ograniczong aktywno$cia fizyczna oraz naglym
odstawieniem tiuszczu narzuconym w ramach
diety szpitalnej. Zauwazalne zmiany w badaniach
biochemicznych krwi odnosily sie rowniez do
stezenia sodu — 136,00 mmol/1 (N 136,00-146,00)
1 potasu — 4,40 mmol/l (3,50-5,10) (ryc. 2D).
Zmiany te wplywaja miedzy innymi na zmniejszenie
ryzyka chorob sercowo-naczyniowych, ktore jest
prawdopodobnie wyzsze u chorych na hemofilie
W poréwnaniu z mezczyznami w ogolnej populacji
[6]. Prawdopodobnie wynikiem modyfikacji diety,
w tym przypadku ograniczenia biatka w diecie do
warto$ci optymalnych, bylo obnizenie stezenia
mocznika — 17,00 mg/dl (N 10,00-50,00) 1 kreaty-
niny — 0,63 mg/dl (N 0,70-1,20) (ryc. 2C). Analiza
parametrow gospodarki zelazem: prawidlowy po-
ziom hemoglobiny — 14,70 g/dl (N 12,00-16,80),
objeto$ci krwinek czerwonych — 82,70 f1 (N 83,00-
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Rycina 2. Zmiany wybranych parametréw biochemicz-
nych krwi w trakcie hospitalizacji: A. Glukoza; B. RBC
i hemoglobina; C. Mocznik i kreatynina; D. Séd i potas;
E. Cholesterol catkowity, cholesterol frakcji LDL, chole-
sterol frakcji HDL i triglicerydy

Figure 2. Changes in several biochemical parameters du-
ring hospitalization: A. Glucose; B. RBCs and hemoglobin;
C. Urea and creatinine; D. Sodium and potassium; E. Total
cholesterol, LDL cholesterol, HDL cholesterol and triglicerides

www. jtm.viamedica.pl 33



Journal of Transfusion Medicine 2017, tom 10, nr 1

-103,00) i ferrytyny — 122 ng/ml (N 30,00-400,00)
(ryc. 2B) wskazywata na niskie ryzyko wystapienia
niedokrwisto$§ci, natomiast obnizone stezenie zela-
za w surowicy — 50 ug/dl (N 59,00-158,00) mogto
by¢ spowodowane przewleklym stanem zapalnym,
skutkujagcym niekiedy ograniczeniem uwalniania
zapasOw zelaza z organizmu.

W przypadku opisanego chorego na hemofilie
B zastosowane leczenie dieta przynioslo oczekiwa-
ne rezultaty w postaci redukcji masy ciata. Mozna
przewidywac, ze dalsze stosowanie sie pacjenta
do wydanych zalecen dietetycznych oraz fizjo-
terapeutycznych umozliwi kontynuacje procesu
chudniecia.

Dotychczas nie opracowano jednolitego ze-
stawu wytycznych dotyczacych modyfikacji stylu
zycia dla chorych na hemofilie i inne skazy krwo-
toczne, ktorych stosowanie przyczynitoby sie do
poprawy jakosci ich zycia lub utrzymania jakoSci
dotychczasowej. Przyktadem jednej z niewielu
proponowanych w piSmiennictwie kuracji tego
typu jest dieta wegetarianska, niskotluszczowa,
niskokaloryczna, bogata w witaminy, mineraty
1 blonnik [6]. Aktualnie najbezpieczniejsze wy-
daja sie zalecenia kierowane do ogo6tu populacji,
oparte na utrzymywaniu prawidiowej masy ciala
poprzez uprawianie regularnej aktywnosci fizycz-
nej oraz stosowanie urozmaiconej i zbilansowanej
diety. Jednak w przypadku chorych na hemofilie,
zwlaszcza pacjentow w starszym wieku z za-
awansowana artropatia hemofilowa, ze wzgledu

na zwiekszone w ich przypadku ryzyko uszko-
dzen ukiadu kostno-stawowego 1 mieSniowego,
wynikajace z choroby podstawowej, pracownicy
stuzby zdrowia powinni przede wszystkim rozpo-
znawac problemy zywieniowo-zalezne (otyloSc,
anemia) 1 kierowa¢ takie osoby na konsultacje
do dietetyka.
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