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ABREVIERILE FOLOSITE ÎN DOCUMENT 
 

AMP asistenţa medicală primară 

AM asistenţa medicală 

IMC Institutul Mamei şi Copilului 

CRFTHC Centrul Republican Funcţional de Tratament al Hemofiliei la Copii 

CNSRGM Centrul Naţional de Sănătate a Reproducerii şi Genetică Medicală 

H Hemofilie 

PCH persoană/pacient cu hemofilie 

FC factor de coagulare 

CFC concentrat de factor de coagulare 

PPC plasmă proaspăt congelată 
CPF8 crioprecipitat congelat 

CPT Crioprecipitat 

TC timp de coagulare 

TS timp de sângerare 

TTPA timpul de tromboplastină parţial activată 

TP timp de protrombină 

TT timp de trombină 

FCC frecvenţa contracţiilor cordului 

TA tensiune arterială 

SH secţia hematologie 

SATI secţia anestezie şi terapie intensivă 

IM intramuscular (administrare intramusculară) 

IV intravenos (administrare intravenoasă) 

TII terapie de inducere a imunotoleranţei 

MA mobilitatea articulară 

PREFAŢĂ 
Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sănătăţii al Republicii 

Moldova (MS RM), constituit din colaboratorii catedrei de pediatrie nr.2 a Universităţii de Stat 

de Medicină şi Farmacie „Nicolae Testemiţanu” în colaborare cu specialiştii din secţia 

hematologie a IMSP Institutul Mamei şi Copilului. 

Protocolul naţional este elaborat în conformitate cu ghidurile internaţionale actuale 

privind hemofilia la copii şi va servi drept bază pentru elaborarea protocoalelor clinice 

instituţionale. La recomandarea MS pentru monitorizarea protocoalelor clinice instituţionale 

pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse în protocolul clinic naţional. 
 

A. PARTEA INTRODUCTIVĂ 

A.1. Diagnosticul: Hemofilie 

Exemple de diagnostic clinic: 

1. Hemofilie tip A, forma severă, complicată cu inhibitori în titru înalt. 

Osteoartroză hemofilică deformantă a articulaţiilor genunchilor stadiul 

II-III. 

2. Hemofilie tip A forma severă, fără inhibitori. 

Hematom în muşchiul ileopsoas pe dreapta, fără sindrom de compresie. 

3. Hemofilie tip B, forma moderată, fără 

inhibitori. Hemartroză acută a articulaţiei talo-

crurale pe dreapta. 
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A.2. Codul bolii (CIM 10): 
D.66 – deficit ereditar al FVIII, Hemofilie A  

D.67 – deficit ereditar al FIX, Hemofilie B 

 

A.3. Utilizatorii: 
 Prestatorii serviciilor de AMP (medici de familie şi asistentele medicilor de familie); 

 Prestatorii serviciilor de AMSA (medici pediatri şi hematologi); 

 Serviciile de asistenţă medicală prespitalicească (echipele AM specializate şi profil general); 

 Prestatorii serviciilor de AMS (secţiile de pediatrie, hematologie, reanimare şi terapie intensivă 

ale spitalelor raionale, municipale şi republicane (medici pediatri, hematologi, reanimatologi). 

 Secţiile de reabilitare şi recuperare raionale, municipale şi republicane (kinetoterapeuţi, 

fizioterapeuţi, pediatri) 

A.4. Scopurile protocolului: 
1. Sporirea calităţii examinării clinice şi paraclinice a PCH 

2. Îmbunătăţirea calităţii tratamentului PCH 

3. Sporirea eficacităţii măsurilor de profilaxie a H 

4. Reducerea gradului invalidizării PCH 

 

A.5. Elaborat: mai 2010 

A.6. Revizuit: 2022. Următoarea revizuire: 2027 

A.7. Lista şi informaţiile de contact ale autorilor, responsabililor/structurilor care au 

elaborat și examinat / avizat PCN 

Numele, prenumele Funcţia 

Valentin Ţurea d.h.ş.m., conferenţiar universitar şef catedră pediatrie nr.2, 
USMF „Nicolae Testemiţanu”, şef secţie hematologie IMSP 

Galina Eşanu d.ş.m.conferenţiar universitar, catedra pediatrie nr.2 USMF 
„Nicolae Testemiţanu” 

Dorina Agachi Doctorandă, USMF „Nicolae Testemiţanu” 

Eugeniu Popovici medic hematolog, secţia hematologie a IMSP ImșiC 

Balanuța Ana-Mihaela Medic-rezident, USMF „Nicolae Testemiţanu” 

 

Lista responsabililor /structurilor care au examinat și avizat PCN 

Denumirea Persoana responsabilă - semnătura 

Departamentul Pediatrie, USMF „Nicolae 

Testemiţanu” 

Ninel Revenco, dr. hab. șt.med., prof.univ., 

Șef  Departament 

Comisia științifico-metodică de profil Pediatrie 

USMF „Nicolae Testemiţanu” 

Ninel Revenco, dr. hab. șt.med., prof.univ., 

președinte 

Comisia de specialitatea a MS în Medicina de 

familie 

Ghenadie Curocichin, dr. hab. șt.med., 

prof.univ., președinte 

Comisia de specialitatea a MS în Farmacologie și 

farmacologie clinică.  

Bacinschi Nicolae, dr. hab. șt.med., prof.univ., 

președinte  

Comisia de specialitatea a MS în Medicina de 

laborator 

Anatolie Vișnevschi, dr. hab. șt.med., prof.univ., 

președinte 

Agenţia Medicamentului şi Dispozitivelor 

Medicale 

Dragoș Guțu, director general 

Compania Națională de Asigurări în Medicină Ion Dodon, director general 

Consiliul de Experți al Ministerului Sănătății Aurel Grosu, dr. hab. șt. med., prof.univ., 

președinte 
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A.8. Definiţiile folosite în document 
Hemofilie (H) – un grup de coagulopatii ereditare determinate de defecte cantitative sau 

calitative a factorilor de coagulare implicaţi în calea intrinsecă de activare a protrombinei şi care se 

manifestă clinic prin hemoragii cu diferită localizare. În dependenţă de factorul de coagulare 

interesat patologia este apreciată ca: Hemofilie A (F VIII), Hemofilie B sau boala Christmas (F IX). 

Iar în dependenţă de activitatea restantă a factorului deficitar hemofilia poate fi: severă (activitate a 

FC sub 1%), moderată (activitate a FC de la 1% până la 5%) şi uşoară (activitatea FC peste 5%). 

Hemofilia poate fi congenitală (transmitere ereditară a mutației genei factorului VIII sau a 

factorului IX) sau dobândită, prin producerea de către organismul uman de autoanticorpi inhibitori 

ai factorilor de coagulare VIII sau IX proprii. Genele factorilor VIII sau IX pot suferi mutații 

spontane. 

 

A.9. Date epidemiologice 
Hemofilia este considerată a fi cea mai frecventă şi severă coagulopatie. Dintre toate 

coagulopatiile cunoscute, hemofiliile alcătuiesc 80% cazuri, boala von Willebrand constituie 15% şi 

doar 5% revin tuturor celorlalte coagulopatii. 

În cadrul grupului de hemofilii 80-85% cazuri sunt tip A, 15-20% cazuri – tip B. 
După datele diferitor autori, incidenţa hemofiliei A este de 1 caz la 5000 – 10000 noi-născuţi 

de sex masculin. Aproximativ 50% din cazuri au forma gravă a bolii cu activitatea factorului VIII ≤ 

1%. 

Incidenţa hemofiliei B este mai mică  de la 1caz la 15000 până la 1 caz la 30000 de nou- 

născuți de sex masculin (1 caz de Hemofilie B : 4 cazuri de Hemofilie A). Dintre toate cazurile de 

hemofilie 75% sunt transmise ereditar, celelalte 25% (iar după unii autori chiar până la 50%) cazuri 

de hemofilie aparînd de novo. Frecvenţa mutaţiei spontane pentru hemofilia A este 1,3 x 10-5. 

Frecvenţa mutaţiei spontane pentru hemofilia B este 6 x 10-7. Studiile au demonstrat că cauzele 

sporadice reprezintă până la 55% din cazurile de hemofilie A severă și 43% din cazurile de hemofilie 

B severă. 

Hemofilia apare la toate grupurile etnice din întreaga lume. 

Peste 90% din copiii cu hemofilie ating vârsta adultă, cu toate că speranţa de viaţă la aceşti 

copii este mai scăzută în comparaţie cu populaţia generală. 
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B. PARTEA GENERALĂ 
 

B.1. Nivelul de asistenţă medicală primară (medicul de familie) 
Descriere Motivele Paşii 

I II III 

1. Profilaxia  Prevenirea apariţiei de cazuri noi de 

H în familiile cu risc sporit pentru 

această patologie 

 Prevenirea invalidizării precoce a 

PCH 

Obligatoriu: 

 Supravegherea gravidelor din 

grupul de risc pentru H şi 

examenul profilactic antenatal 

(caseta 7) 

 Activitatea de iluminare sanitară 

în famiile cu PCH 
(caseta 7, anexa 1) 

2. Diagnosticul 

2.1. Suspectarea 

diagnosticului de H şi 

evaluarea gradului de 

afectare articulară 

 Anamneza permite suspectarea H la 

majoritatea pacienţilor 

 Sindromul hemoragic de tip 

hematom este prezent la majoritatea 

pacienţii cu H 

 Diagnosticul de H necesită 

investigaţii paraclinice 

de laborator şi instrumentale 

pentru confirmare 

Obligatoriu: 

 Anamneza (caseta 10) 

 Examenul fizic (clinic general şi 
articular) (caseta 11) 

 Examenul paraclinic 

(caseta 14,15) 

 Consultaţia hematologului 

Recomandabil: 

 Consultaţia altor specialişti 
(la necesitate) 

2.2. Deciderea 

consultului 

specialistului şi/sau 

spitalizării 

 Diagnosticul de H necesită 

investigaţii paraclinice 

de laborator şi instrumentale 

pentru confirmare 

Obligatoriu: 

 Pacienţii suspecţi la H obligatoriu 

vor fi trimişi la consultaţia 

hematologului, care va decide 

necesitatea spitalizării 

(caseta 18). 

 În caz de urgenţă pacientul va fi 

spitalizat în mod urgent în SATI 

sau CRFTHC (caseta 18). 
3. Tratamentul 

3.1.Tratamentul 

nemedicamentos la 

domiciliu 

Toate formele de H în perioada absenţei 

hemoragiilor acute necesită tratament de 

recuperare la domiciliu conform 

indicaţiilor hematologului şi 
kinetoterapeutului 

Obligatoriu: 

 Regim de protecţie 

 Gimnastică medicală 

3.2. Tratamentul 

medicamentos la 

domiciliu 

La etapa actuală nu poate fi asigurat Obligatoriu: 

La apariţia hemoragiei (sau riscului 

de hemoragie) adresare imediată la 

CRFTHC pentru iniţierea precoce a 

terapiei hemostatice specifice 

4. Supravegherea Se va efectua în comun cu medicul 

hematolog 

Obligatoriu: 

 Conform indicaţiilor 
hematologului (casetele 22,23) 
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B.2. Nivel de asistenţă medicală specializată de ambulator 

(hematologul) 
Descriere Motivele Paşii 

I II III 

1. Profilaxia  Prevenirea apariţiei de cazuri noi de 

H în familiile cu risc sporit pentru 

această patologie 

 Prevenirea invalidizării precoce a 

PCH 

Obligatoriu: 

 Informarea medicilor de familie 

şi pediatrilor despre grupele de 

risc pentru H, măsurile 

profilactice antenatale şi 

metodele de prevenire a 

hemoragiilor frecvente la PCH 

(caseta 6, 7) 

2. Diagnosticul 

2.1. Suspectarea şi 

confirmarea 

diagnosticului de H şi 

evaluarea gradului de 

afectare articulară 

 Anamneza permite suspectarea H la 

majoritatea pacienţilor 

 Sindromul hemoragic de tip 

hematom este prezent la majoritatea 

pacienţii cu H 

 Diagnosticul de H necesită 

investigaţii paraclinice 

de laborator şi instrumentale 

pentru confirmare 

Obligatoriu: 

 Anamneza (caseta 10) 

 Examenul fizic (clinic general şi 

articular) (caseta 11, anexa 2.1) 

 Examenul paraclinic obligatoriu 

(caseta 14, 15, anexa 2.2) 

 Diagnosticul diferenţial 

(caseta 17) 

Recomandabil: 

 Consultaţia altor specialişti 

(la necesitate) 

 Examenul paraclinic recomandat 

de aceşti specialişti 

2.2. Deciderea 

necesităţii spitalizării 

şi/sau consultul 

specialiştilor 

 Doar tratamentul de recuperare poate 

fi realizat cu succes la domiciliu 

(după instruirea respectivă a PCH şi 

persoanei care-l îngrijeşte) 

 Vor fi spitalizate persoanele care 

prezintă cel puţin un criteriu de 
spitalizare 

Obligatoriu: 

 În caz de urgenţă pacientul va fi 

spitalizat în mod urgent în SATI 

sau CRFTHC (caseta 18 ). 

 Evaluarea criteriilor de spitalizare 

(caseta 18). 

3. Tratamentul 

3.1.Tratamentul 

nemedicamentos la 

domiciliu 

Toate formele de H în perioada absenţei 

hemoragiilor acute necesită tratament de 

recuperare la domiciliu conform 

indicaţiilor hematologului şi 

kinetoterapeutului 

Obligatoriu: 

 Regim de protecţie 

 Gimnastică medicală 

3.2. Tratamentul 

medicamentos la 

domiciliu 

La etapa actuală nu poate fi asigurat Obligatoriu: 

La apariţia hemoragiei (sau riscului 

de hemoragie) adresare imediată la 

CRFTHC pentru iniţierea precoce a 

terapiei hemostatice specifice 

4. Supravegherea 

permanentă 

PCH le este indicată 

supravegherea permanentă 

de către medicul hematolog 

pentru evaluarea evoluţiei bolii şi 
depistarea precoce a complicaţiilor 

Obligatoriu: 

 Reevaluarea periodică 

a evoluţiei bolii şi 

a statutului articular 
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B.3. Nivelul de asistență medicală spitalicească 
Descriere Motivele Paşii 

I II III 

1. Spitalizare  Doar tratamentul de recuperare poate 

fi realizat cu succes la domiciliu 

(după instruirea respectivă a PCH şi 

persoanei care-l îngrijeşte) 

 Vor fi spitalizate persoanele 

care prezintă cel puţin un 

criteriu de spitalizare 

 Criterii de spitalizare 

secţie hematologie sau 

CRFTHC sau 

SATI 
(caseta 18) 

2. Diagnosticul 

2.1 Confirmarea 

diagnosticului de H 

2.2 Evaluarea gradului 

de afectare articulară 

 Anamneza permite suspectarea H la 

majoritatea pacienţilor 

 Sindromul hemoragic de tip 

hematom este prezent la majoritatea 

pacienţii cu H 

 Diagnosticul de H necesită 

investigaţii paraclinice 

de laborator şi instrumentale 

pentru confirmare 

Obligatoriu: 

 Anamneza (caseta 10) 

 Examenul fizic 

(caseta 11, anexa 2.1) 

 Examene de laborator şi imagistice 
obligatoriu 

(caseta 14, 15, anexa 2.2) 

 Consultaţia specialiştilor (caseta 16) 

 Diagnosticul diferenţial 

(caseta 17) 

Recomandabil: 

 Consultaţia altor specialişti (la 

necesitate) 

 Examene de laborator şi imagistice 

recomandate de către aceşti 

specialişti 

3. Tratamentul 

3.1 Tratamentul 

nemedicamentos 

Măsuri generale de hemostază 

(imobilizare, pungă cu gheaţă) 

Tratamentul kinetoterapeutic 

Obligatoriu: 

 Regim de protecţie 

 Gimnastică medicală 

3.2. Tratamentul 

medicamentos al H 

Tactica de conduită a PCH şi alegerea 
tratamentului de substituţie 

depind de localizarea şi gravitatea 

hemoragiei şi disponibilitatea 

preparatelor specifice de substituţie 

(CFC, crioprecipitat, PPC) şi este 
posibilă numai în condiţii de staţionar 

Obligatoriu: 

 Tratament de substituţie: 

(tabel 2, 3, 4, 5) 

 Evaluarea eficacităţii tratamentului 
de substituţie 

4. Externarea  La pacientul cu H fără boli 

concomitente, pe fondalul 

tratamentului de substituţie adecvat 

survine stoparea hemoragiei şi 

stabilizarea clinică 

 În unele cazuri H (hemartrozele) 

poate avea o evoluţie progresivă 

 Externarea pacientului se recomandă 

după stoparea completă a hemoragiei 

şi ameliorarea stării clinice a PCH 

Obligatoriu: 

 Evaluarea criteriilor de externare: 

 stoparea completă a hemoragiei 
şi 

 ameliorarea stării clinice a PCH 

 Eliberarea extrasului din foia de 

observaţie care va conţine 

obligatoriu: 

 diagnosticul precizat desfăşurat 

 rezultatele investigaţiilor şi 

tratamentului efectuat 

 recomandări explicite pentru părinţi 

şi medici 
(casetele 22, 23, 24) 
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C. 1. ALGORITM DE CONDUITĂ 
C. 1.1. Managementul pacientului cu Hemofilie 

Pacient cu Sindrom Hemoragic Tip Hematom 

Anamneza 

Hemoragii apărute spontan 

Hemoragii apărute după manevre medicale invazive 

Prezenţa PCH în arborele genialogic 

Tabloul clinic 

 Hemartroze 

 Hematome 

 Hemoragii în organele interne 

 Hemoragii din plaga operatorie, locul injecţiilor 

Investigaţii paraclinice, inclusiv genetice: 

 Grupa sanguină după sistremul AB0, Rhesus și Kell 

 TS - normal 

 TC - prelungit 

 TP - normal 

 TT - normal 

 TTPA - prelungit 

 Nivelul FC VIII şi IX - diminuat 

 Aprecierea tipului mutaţiei genetice 

Hemofilie A Hemofilie B 

Tratament 

 De substituţie cu CFC la necesitate 

(în lipsa CFC - crioprecipitat sau PPC) 

 Kinetoterapie şi gimnastică medicală 

 Tratamentul complicaţiilor 

1. Tratamentul PCH va fi îndelungat şi complex (a unui colectiv de specialişti de profiluri diferite). 

2. Terapia va avea ca obiectiv prevenirea invalidizării precoce a PCH 

3. La PCH va fi evaluat periodic statutul articular şi manifestările asociate. 

4. Vor fi evaluate periodic posibilele complicaţii ale tratamentului administrat. 
5. PCH necesită tratament psihologic de durată. 

6. Terapia psihologică se adresează şi familiei unde este un PCH. 
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CLINICE 

• Anamneza 
Antecedente familiare 
Circumstanţele apariţiei sindromului hemoragic 

Vârsta apariţiei primelor manifestări clinice tipice 

C. 1.2. Algoritm de conduită şi diagnostic al pacientului cu H la etapa prespitalicească 
 
 

 

 

Examinări  

 

• Examen fizic general şi articular 

 

PARACLINICE 

 Grupa de sânge şi Rh după sistemul ABO, Rh și Kell 
 Analiza generală a sângelui 

 Analiza generală a urinei 

 Analiza meselor fecale la prezenţa sângelui ocult 

 Timpul de sângerare 

 Timpul de coagulare 

 TTPA 

 USG organeloc cavităţii abdominale şi retroperitoneale 

 Consultaţiile specialiştilor din alte domenii (stomatolog, ortoped, genetician) 

 

EVALUAREA GRADULUI DE AFECTARE 

- Starea generală 

- Manifestările cardio-vasculare (TA, FCC) şi respiratorii (FR) 

- Manifestările articulare 

- Complicaţii (sindrom de compresie, şoc hemoragic) 

Spitalizarea pacientului cu H 

 

 

 

 
 

Prima vizită 

Toţi pacienţii primari 

suspecţi la hemofilie 

necesită spitalizare obligatorie 

în secţia specializată 

pentru precizarea diagnosticului 

şi elaborarea planului de tratament 

Criterii de spitalizare: 

 Pacient primar depistat 

 Pregătirea pentru manevre medicale invazive 

(extracţie dentară, intervenţii chirurgicale) 

 

Criterii de spitalizare urgentă: 

 Hemoragie de orice gravitate şi cu orice localizare 

 Prezenţa a cel puţin al unui dintre criteriile 
de spitalizare în SATI 

 

Minim unul din criteriile de spitalizare în SATI: 

• Afectarea stării de conştienţă 

• Semne de şoc hemoragic 

Necesitătă spitalizaţi copiii cu H: 

1. Toţi PCH care au un episod hemoragic acut 
2. PCH forma severă 4 ori/an 

3. PCH forma moderată 2 ori pe an 

4. PCH forma uşoară 1 dată pe an 
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Nu 

1. Aprecierea eficacităţii tratamentului aplicat 

2. Aprecierea statutului articular 

3. Aprecierea posibilelor complicaţii ale 

tratamentului: HBV, HCV, HIV, inhibitori 

4. Consultaţiile specialiştilor: ortoped, 

stomatolog, kinetoterapeut, altor specialişti 

la necesitate 

Severă 
4 ori/an 

(în SH) 

Medie 
2 ori/an 

(în SH) 

Uşoară 
1 dată/an 

(în SH) 

Toate formele de H necesită 

spitalizare în mod planic 

C. 1.3. Algoritm de conduită şi diagnostic al pacientului cu H la etapa spitalicească 
 
 

 
 

 

 

 

 

 

 

Copil 1 lună - 18 ani trimis cu H 

1. Investigaţii pentru precizarea diagnosticului: 

 aprecierea nivelului F VIII şi F IX, 

 prezenţa inhibitorilor 

 aprecierea mutaţiei genetice 

2. Investigaţii suplimentare la necesitate: CT/ RMN 

3. Consultaţiile altor specialişti la necesitate 

4. Tratamentul adecvat al hemoragiei 
5. Pregătirea adecvată pentru 

manevrele medicale invazive 

Toate formele de H necesită spitalizare 
în prezenţa criteriilor: 

 

1. Pacient primar depistat 

2. Hemoragie de orice gravitate şi cu orice localizare 

3. Pregătirea pentru manevre medicale invazive 

(extracţie dentară, intervenţii chirurgicale) 

Consultaţia ortopedului 
Aprecierea Mobilităţii Articulare 

Identificarea scoliozei, a contracturilor, 
dislocaţiilor articulare şi 

administrarea tratamentelor ortopedice 

Consultaţia ortopedului 

Consultaţia 

fizioterapeutului, 

kinetoterapeutului, 

Evaluarea posibilităţii de iniţiere a 

kinetoterapiei şi gimnasticii medicale 

Consultaţia 

fizioterapeutului, 

kinetoterapeutului, 

Consultaţia 

stomatologului 

Aprecierea stării de sănătate a danturii 

şi tratament planic la necesitate 

Consultaţia 

stomatologului 

Consultaţia 

geneticianului 

Aprecierea mutaţie genetice specifice 

Consultaţia urologului Excluderea patologie urologice 

Consultaţia 

psihologului 

Consiliere psihologică de durată 

a PCH şi a membrilor familiei lui 

Consultaţia 

Psihologului 
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C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR ŞI PROCEDURILOR 

C.2.1. Clasificarea H 

 
 
 

 
 

 

C.2.2. Factori de risc în H 

 

Caseta 1. Clasificarea clinică 

 După tip: 

- Hemofilie A, deficit ereditar al FVIII de coagulare 

- Hemofilie B, deficit ereditar al FIX de coagulare 

 După severitatea evoluţiei: 

- uşoară, cantitatea restantă de FC >5% 

- moderată, cantitatea restantă de FC 1 – 5% 

- severă, cantitatea restantă de FC <1% 

Caseta 6. 

Hemofilia este o patologie genetic determinată cu mecanism de transmitere X-linkat. 

Sunt posibile următoarele situaţii: 

1. Mama purtătoare şi tatăl sănătos: 

a) probabilitatea naşterii unui băiat bolnav este 50% 

b) probalitatea naşterii unei fete purtătoare este 50% 

2. Mama nu este purtătoare şi tatăl bolnav: 

a) Toate fetele vor fi purtătoare 

b) Toţi băieţii vor fi sănătoşi 

3. Mama purtătoare şi tatăl bolnav (caz extrem de rar): 

a) toate fetele vor fi sau bolnave sau purtătoare cu riscul de 50:50 

b) probabilitarea naşterii unui băiat bolnav 50% 

c) probabilitatea naşterii unui băiat sănătos 50% 

4. Mama nu este purtătoare şi tatăl sănătos (cazul apariţiei mutaţiei de novo): 

a) Frecvenţa mutaţiei spontane pentru hemofilia A este 1,3 x 10-5 

b) Frecvenţa mutaţiei spontane pentru hemofilia B este 6 x 10-7 

Purtătoare obligatorii ale Hemofiliei sunt: 

 Toate fiicele hemofilicilor 

 Femeia care a născut 2 sau mai mulţi copii cu Hemofilie 

 Femeia care are un frate hemofilic şi a născut un copil cu Hemofilie 

Caseta 2. Clasificarea după tipul de moştenire: 

- familială 

- sporadică 

Caseta 3. Clasificarea după prezenţa inhibitorilor: 

- fără inhibitori, titrul inhibitorilor <0,6 UB 

- cu inhibitori: 

- cu titrul înalt de inhibitori >5 UB 

- cu titrul jos de inhibitori 0,6 – 5UB 

Caseta 4. Clasificarea după faza evolutivă a artropatiei hemofilice: 

- hemartroză acută 

- sinovită 

- osteoartroză hemofilică deformantă: 

- specificarea articulaţiei afectate (genunchi, talo-crurală, cot, altele) 

- specificarea stadiului evolutiv (I, II, III, IV, V) 
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C.2.3. Profilaxia H 

 
 

C.2.4. Conduita pacientului cu H 

 
 

C.2.4.1 Anamneza 

 

           
 

 

 

Caseta 7. Profilaxia antenatală şi postnatală în H 

Măsurile profilactice antenatale sunt orientate spre diagnosticarea precoce a prezenţei patologiei la 

făt şi informarea părinţilor. Decizia de a păstra sarcina sau nu aparţine părinţilor. 

 Profilaxia antenatală (realizată în CNSRGM): 

 Efectuarea consultaţiilor genetice a familiilor din grupul de risc până la sarcină.

 Aprecierea precoce a sexului fătului prin metoda de identificare a X şi Y cromatinei prin 

cariotipare

 Diagnosticul în perioada prenatală precoce a prezenţei mutaţiei la făt. În dependenţă de termenul 

sarcinii se indică:

 biopsia corionului la 9-12 săptămâni 

 amniocenteză – la 18-20 săptămâni. 

 Evitarea factorilor teratogeni, care ar acţiona asupra mamei şi fătului în perioada sarcinii.

 Profilaxia postnatală: 

 Primară – tratament continuu de durată cu CFC a PCH formele severă şi uneori moderată. 

Poate fi iniţiată la 1 – 2 ani, până la apariţia semnelor clince sau după primul episod 

hemoragic articular. În Moldova nu poate fi asigurat.

 Secundară – tratament continuu de durată cu CFC a PCH la care nu a fost aplicat tratamentul 

profilactic primar. În Moldova nu poate fi asigurat.

Caseta 8. Obiectivele procedurilor de diagnostic în H 

 Confirmatea H 

 Determinarea tipului H 

 Determinarea severităţii H 

 Aprecierea prezenţei inhibitorilor 

 Aprecierea mutaţiei specifice şi tipului de moştenire a H 

 Aprecierea statutului articular clinic Gilbert şi radiologic Pettersson 

 Estimarea factorilor de risc pentru evoluţia nefavorabilă a H 

Caseta 10. Recomandări pentru culegerea anamnezei 

 Colectarea anamnezei este o etapă deosebit de valoroasă şi importantă în cadrul diagnosticării H 

 Istoricul familial al bolii este absent în ~ 30% din cazuri, în aceste cazuri, 80% din mame sunt 

purtătoare a unei alele cu o mutație de novo. 

 În timp ce un istoric familial pozitiv pledează pentru  un diagnostic pozitiv de H, un istoric familial 

negativ nu poate fi folosit ca dovadă pentru excluderea diagnosticului, deoarece multe cazuri sunt 

sporadice. 

 Uneori simptomatologia obiectivă specifică la vârsta fragedă poate fi minoră, ceea ce nu exclude 

însă H 

 

Caseta 9. Procedurile de diagnostic în H 

 Anamneză 

 Examenul clinic complet, inclusiv examenul articular 

 Investigaţiile de laborator 

 Investigaţii instrumentale 

 Consultaţia specialiştilor 
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 Se acordă atenţie deosebită la următoarele: 

 Prezenţa sindromului hemoragic la rudele de sex masculin de pe linia maternă 

 Prezenţa complicaţiilor de tip hemoragic în perioada perinatală (hemoragie uterină la mamă, 

hemoragie ombilicală sau cefalohematom la nou-născut) 

 Prezența oricărei sângerări înregistrată imediat după naștere și / sau separarea cordonului 

ombilical.  

 vânătăi și / sau sângerări în timpul/după anumite proceduri medicale (imunizări, circumcizie) 

 Hemoragia prezentă este una primară sau repetată 

 Manifestarea hemoragiei este in neconcordanță cu tipul traumatismului (apariția hematoamelor 

la lovituri ușoare) 

 Condiţiile apariţiei ei: spontană, postraumatică, după monopere medicale (extracţie dentară, 

intervenţie chirurgicală) 

  S-a efectuat anterior tratament cu preparate antihemofilic; dacă da, atunci care au fost ele, care 

a fost efectul lor, în ce regim au fost ele utilizate, au fost sau nu reacţii alergice la ele 

 În hemartroze se elucidează vechimea lor, intensitatea, circumstanţele apariţ iei lor, prezenţa şi 

intensitatea sindromului algic la momentul examinării. 

 Anamnesticul patologic : Se precizează bolile concomitente (în special cele care pot fi asociate cu 

hemofilia dobândită, cum ar fi bolileinflamatorii cronice, bolile autoimune, tumorile maligne 

hematologice și reacțiile alergice la medicamente). 
 

 
 

C.2.4.2. Examenul fizic 

 

 
 

C.2.4.3. Manifestările clinice 

 
Caseta 12. Particularităţile clinice ale H în dependenţă de severitatea bolii 

Severitate Manifestările clinice 

Severă  Hemoragii spontane, în special hemartroze şi hematome musculare 

Moderată  Periodic hemoragii spontane. Hemoragii masive posttraumatice 

Uşoară  Hemoragii masive după traume importante sau intervenţii chirurgicale 

 

Notă: Intensitatea manifestărilor clinice în H nu depinde de tipul H (A sau B), dar de severitatea 

evoluţiei ei şi de prezenţa sau lipsa inhibitorilor FC. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Caseta 11. Examenul fizic în H 

 Examen fizic complet 

 Examinarea se va face blând, pentru a minimaliza riscul unor hemoragii suplimentare 

 Examen articular: 

 Inspecţie (forma) 

 Palpaţie (temperatura locală, crepitaţie la mişcare) 

 Aprecierea mobilităţii articulare (la nivelul II şi III de asistenţă medicală) 

 Aprecierea scorului clinic articular Gilbert (la nivelul II şi III de asistenţă medicală (anexa 2.1)) 
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Tabelul 1. Principalele manifestări clinice ale H 

 

Manifestarea 
clinică 

Caracteristica 

Hemartroza 
Cel mai caracteristic simptom al Hemofiliei. La baza dezvoltării artropatiei 

hemofilice stau hemoragia în spaţiul articular, inflamaţia membranei sinoviale, 

depunerea de hemosiderină în sinovie, proliferarea vasculară şi de ţesut conjunctiv. 

În ordinea descreşterii frecveţei localizării hemoragiilor articulaţiile formează 

următorul şir: articulaţia genunchiului, talo-crurală, cotul, articulaţile mici ale mânii, 

articulaţia coxo-femorală, articulaţia umărului. 

Sunt delimitate 3 forme clinice de afectare articulară în Hemofilie: 

 hemartroza acută (primară şi recidivantă) 

 sinovita 

 osteoartroză hemofilică deformantă 

Hemartroza acută obişnuit este postraumatică. Modificările la nivelul 

articulaţiei includ toate semnele locale ale inflamaţiei (calor, tumor, rubor, dolor, 

functio lesa). Frecvent este alterată şi starea generală cu inapetenţă, subfebrilitate, 

tulburări ale somnului (din cauza durerii). Durerea în hemartroza acută reacţionează 

rapid la administrarea dozelor adecvate de CFC sau crioprecipitat, dispărând în 

câtevai ore. După hemartrozele uşoare recuperarea este completă şi durează câteva 

zile. Hemoragiile frecvente induc dezvoltarea osteoartrozei hemoragico-destructive 

cronice. 

Osteoartrozele cronice hemofilice se manifestă clinic prin deformaţii articulare 

permanente, dereglarea funcţiei articulaţiei, dezvoltarea contracturilor, mai rar a 

ankilozelor sau subluxaţiilor. Evoluiază în 5 stadii clinico-radiologice: 

 stadiul I – în lipsa hemoragiei acute în articulaţie, funcţia sa nu este afectată, 

deformaţia lipseşte. Radiologic se apreciază îngroşarea capsulei articulare, 

eroziuni ale cartilajului articular, osteoporoză moderată. 

 stadiul II – funcţia articulaţiei poate fi moderat scăzută, îngustare moderată a 

spaţiului articular, suprafeţele articulare îşi păstrează congruenţa. Se accentuiază 

semnele de osteoporoză, apar semne de scleroză subcondrală, îngroşarea capsulei 

articulare. 

 stadiul III – funcţia articulaţiei poate fi moderat scăzută, amplituda mişcărilor este 

limitată, hipotrofia muşchilor adiacenţi articulaţiei afectate. Radiologic se 

determină pensarea şi neregularitatea suprafeţelor articulare, microgeode, 

osteoporoză, spaţiul articular nu este modificat. 

 stadiul IV – mobilitatea articulaţiilor este mult diminuată, articulaţiile sunt mărite 

în volum, deformate, atrofia muşchilor adiacenţi articulaţiei. Radiologic se 

determină pensarea importantă a interliniei articulare, hipertrofia epifizară, geode, 

osteofite, pot fi subluxaţii, fracturi intraarticulare 

 stadiul V – funcţia articulară practic lipseşte, articulaţia este imobilă, deformarea 

marcată a articulaţiei. Radiologic sunt prezente semne de distrucţie articulară 

totală: îngustarea marcată a spaţiului articular, multiple geode, chisturi epifizare, 

 fracturi patologice intraarticulare. Ankiloza apare rar. 
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Hematomele 

Pot apărea ca rezultat al traumei dar şi în urma injecţiilor i/m sau s/c. Se pot localiza 

în orice loc, dar mai frecvent în extremităţi şi trunchi. Se manifestă prin durere vie 

(compresie a trunchiurilor nervoase). Tegumentul apare lucios, tensionat, dureros la 

palpare. Iniţial culoarea nu e modificată, apoi, după îmbibarea cu sângele revărsat 

capătă o nuanţă echimotică, care ulterior trece într-o culoare verde-gălbuie. 

Hematomele pot fi localizate subcutanat, intramuscular, subfascial, retroperitoneal. 

Pot atinge volum însemnat de la 0,5 până la 2-3 litri. La persoanele sănătoase 

hematomele au un caracter localizat, limitat şi la o incizie pot fi uşor  înlăturate. 

Incizia hematomului la bolnavul cu hemofilie numai complică şi mai mult situaţia, 

facilitând hemoragia. Hematomul retroperitoneal se traduce prin durere vie în 

regiunea lombară însoţită de încordare musculară locală. La fel e caracteristică şi 

durerea acută abdominală, dacă hematomul este localizat pe dreapta poate mima o 

apendicită acută. Palpator se determină o formaţiune de volum intraabdominal. 

Radiologic se apreciază conturul şters al muşchilor lombari şi ileopsoas. Este necesar 

de menţionat, că hematomul extraperitoneal, ca prim simptom al hemofiliei este 

foarte rar şi anamneza detaliată şi profundă stabileşte episoade de hemoragii de altă 

localizare. Hematomele masive pot provoca sindrom de compresie a organelor de 

vecinătate (vase sanguine, trunchiuri nervoase) care se manifestă prin semne specifice 

(pareze, paralizii). Hematomul din muşchiul iliopsoas poate provoca contractură în 

flexie a coapsei, iar uneori şi a gambei. Un pericol deosebit îl prezintă hematomele 

din ţesuturile moi ale regiunii submandibulare, gâtului, faringelui, mediastinului. Ele 

pot duce la compresia vaselor sanguine cervicale, a căilor respiratorii, faringelui, 

esofagului punând astfel viaţa pacientului în pericol. Hematomele masive sunt însoţite 

şi de modificări ale stării generale: frison, febră, hipotonie, VSH sporit, leucocitoză, 

anemie. În faza de resorbţie a hematomului poate fi o uşoară creştere a bilirubinei pe 

contul fracţiei libere. Hematomele pot fi infectate, pot supura, astfel pot duce la 

apariţia septicemiei. Pacienţii cu hematome necesită tratament de substituţie de 

urgenţă (inclusiv noaptea). 

Hematuria Hematuria este una din manifestările hemofiliei severe. Cauzele hematuriei sunt 

traumatismele lombare şi procesele infecţioase cu localizare renală. Afectarea 

glomerulară se instalează ca rezultat al excreţiei crescute de Ca2+ la bolnavii cu 

hemartroze repetate, a utilizării multiple a analgeticelor, activităţii majorate a 

urokinazei - activatorului natural al fibrinolizei în ţesutul renal, alterări 

imunocomplexe a glomerulilor. Frecvent hematuria se instalează spontan. 

Intoxicaţiile şi manifestările extrarenale sunt absente. Urina devine roşie-închisă sau 

cafenie. Poate interveni disuria cu urinări dificile, uneori cu eliminare de cheaguri de 

sânge, cu dureri în regiunea lombară, pe traiectul ureterelor şi uretrei. Hemoragiile 

renale au tendinţa de a se repeta. În unele cazuri poate duce la dezvoltarea 

insuficienţei renale cronice. 

O particularitate a manifestărilor renale este faptul că ele au tendinţa de a se 

accentua sub tratament hemostatic. Restabilirea hemostazei normale facilitează 

formarea de noi cheaguri sanguine la nivel de rinichi ceea ce exacerbează colica 

renală. De aceea administrarea acidului ε-aminocapronic în complex cu preparatele 

substituente poate stabili blocada cu cheaguri sanguine a căilor urinare. Această 

complicaţie este determinată de inhibarea potenţialului fibrinolitic local (în rinichi) şi 

general (în sânge), dereglând condiţiile pentru tromboliza normală. Sub influenţa 

acestei terapii cheagurile sanguine formate devin rezistente la fibrinoliza fiziologică şi 

la terapia fibrinolitică, ceea ce măreşte termenul de existenţă a cheagurilor în căile 

urinare şi în aşa mod înrăutăţesc funcţia de excreţie a rinichilor. De aceea, folosirea 

inhibitorilor fibrinolizei, în particular a acidului ε-aminocapronic, în terapia 

hematuriei hemofilice este nu numai iraţională şi inutilă, ci şi periculoasă pentru viaţa 

bolnavului. 
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Hemoragia 
digestivă 

Hemoragiile din tubul digestiv nu sunt specifice hemofiliei, dar uneori pot avea loc. 

Sursa hemoragiei se află în etajele superioare ale tractului gastro-intestinal. De obicei 

hemoragia este din defectul ulceros gastric sau duadenal. Tabloul clinic este tipic, cu 

hematemeză, melenă, uneori dureri abdominale difuze, peristaltism intestinal sporit, 

hipotonie, febră. Foarte periculoase sunt hemoragiile intramurale (în grosimea 

peretelui intestinal). Ele pot atinge volum destul de mare şi pot induce chiar coma 

anemică. Mai pot provoca invaginaţie sau ocluzie intestinală, care pot fi cauze ale 

decesului. Aceste hemoragii sunt însoţite de dureri abdominale vii, semne peritoneale 

pozitive. Dar spre deosebire de abdomenul acut simptomatologia cedează rapid după 

administrarea de crioprecipitat. Aceasta permite de a supraveghea pacientul în 

dinamică şi de a evita intervenţiile chirurgicale inutile. 

Hemoragiile în 
SNC 
şi periferic 

Hemoragiile subarahnoidiene, cerebrale şi medulare se întâlnesr rar, dar pot fi o 

cauză de deces a pacienţilor hemofilici. De obicei sunt posttraumatice. Se manifestă 

prin cefalee marcată, acut instalată, semne meningiene, perderea conştiinţei, tulburări 

respiratorii şi cardiace în cazul hemoragiilor în trunchiul cerebral. Orice semne de 

majorare a tensiunii intracraniene la bolnavii cu hemofilie sunt indicaţii absolute 

pentru administrarea urgentă a terapiei substituente. 

Hemoragiile cu afectarea nervilor periferici se întâlnesc des, dar nu se depistează, 

deoarece la mulţi bolnavi defectul neurologic este mascat de atrofia musculară şi 

contracturi. Examenul riguros stabileşte afectarea nervilor periferici la ≈20% bolnavi. 

Alte tipuri de 
hemoragii 

 

 

 

 
 

 

 
 

Hemoragiile recidivante posttraumatice şi postoperatorii sunt o particularitate 

specifică hemofiliei. Chiar şi după cele mai neînsemnate leziuni ale tegumentului (în 

timpul bărbieritului, escoreaţiei) sau mucoaselor pot apărea hemoragii de durată, greu 

de controlat. Risc sporit pentru apariţia hemoragiilor îl prezintă şi extracţiile dentare, 

tonzilectomia. Hemoragiile postoperatorii nu apar imediat după intervenţie, dar peste 

30-60 minute, uneori 2-4 ore după ea. De aceea orice intervenţie chirurgicală necesită 

tratament de substituţie. Injecţiile i/v, dacă sunt efectuate tehnic corect nu prezintă risc 

de hemoragie. Cele s/c au un risc mai mare, dar dezvoltă rar hemoragii. Cele mai 

periculoase sunt injecţiile i/m. 

 

 

Caseta 13. Tipurile de hemoragii în H 

 Localizarea hemoragiilor: 

 Serioase: 

 Articulaţii 

 Muşchi şi ţesuturi moi 

 Gingii, cavitate bucală, cavitate nazală 

 Hematurie 

 Cu pericol iminent pentru viaţă: 

 SNC 

 Tub digestiv 

 Gât 

 Traumatism grav 

 Frecvenţa hemoragiilor în diferite părţi ale corpului: 

 Hemartroză – 70% - 80% 

 Muşchi, ţesuturi moi – 10% - 20% 

 SNC – <5% 

 Alte localizări – 5% - 10% 

 Frecvenţa hemoragiilor în diferite articulaţii: 

 Genunchi 45% 

 Cot 30% 

 Gleznă 15% 

 Umăr 3% 
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 Radiocarpiană 3% 

 Coxofemurală 2% 

 Alte articulaţii 2% 

 
 

C.2.2.4 Investigații paraclinice 

 
 
 

Caseta 15. Investigaţii instrumentale 

A) La nivelui I de asistenţă medicală: 

 Radiografia articulaţiilor afectate 

 Radiografia de ansamblu a cavităţii abdominale 

 Radiografia craniului 

 USG organelor cavităţii abdominale şi retroperitoneale 

B) La nivelul II şi III de asistenţă medicală: 

 USG ţesuturilor moi 

 USG articulaţiilor 

 FEGDS 
 Rectoromanoscopia 

 CT capului 

 RMN a SNC 
 

 

 

Caseta 16. Consultaţia specialiştilor 

 Ortopedului; 

 Stomatologului; 

 Chirurgului; 

 Urologului; 

 Neurologului; 

 Geneticianului; 

 Fizioterapeutului; 

 Kinetoterapeutului 

Caseta 14. Investigaţii de laborator 

A) La nivelui I de asistenţă medicală: 

 Analiza generală a sângelui cu numărul trombocitelor 

 Analiza generală a urinei 

 Analiza maselor fecale la prezenţa sângelui ocult 

 Timpul de sângerare 

 Timpul de coagulare 

B) La nivelul II şi III de asistenţă medicală: 

 TTPA 

 Aprecierea nivelului FCVIII şi FCIX 

 Aprecierea calitativă a prezenţei inhibitorilor FVIII sau FIX 

 Aprecierea cantitativă a inhibitorilor FVIII sau FIX 
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C.2.4.5 Diagnosticul diferenţial 

 

 

 

Caseta 18.  Interpretarea testului screening pentru realizarea diagnosticului diferențiat 

Condiția clinică TP TPTA Timpul de 

sângerare 

Trombocite Fibrinogenul 

Deficiența de 

Vitamina K 
Prelungit  Normal Nemodificat  Nemodificate  Nemodificat 

Sindromul CID Prelungit  Prelungit  Prelungit  Scăzute   Scăzut  

Boala von 

Willebrand 

Nemodificat  Prelungit  Prelungit  Nemodificate  Nemodificat    

Hemofilia A sau B Nemodificat  Prelungit  Nemodificat  Nemodificate  Nemodificat  

Trombocitopenia Nemodificat Nemodificat  Prelungit  Scăzute  Nemodificat  

Purpura 

trombocitopenică 

trombotică 

Nemodificat  Nemodificat  Prelungit Foarte 

scăzute 

Nemodificat  

 

 

C.2.4.6. Criteriile de spitalizare 
Caseta 19. Criteriile de spitalizare a PCH 

Criteriile de spitalizare planică a PCH 

 Pacient primar depistat 

 Pregătirea pentru manevre medicale invazive (extracţie dentară, intervenţii chirurgicale) 

 Spitalizre repetată pentru aprecierea evoluţiei bolii şi apariţiei posibilelor complicaţii 

Criteriile de spitalizare urgentă a PCH 

 Hemoragie de orice gravitate şi cu orice localizare 

 Prezenţa a cel puţin al unui dintre criteriile de spitalizare în SATI 

Criteriile de spitalizare în SATI ale pacienţilor cu H 

 Afectarea stării de conştienţă 

 Semne de şoc hemoragic 

C.2.4.7. Tratamentul H 

 
După ce s-a stabilit diagnosticul exact al H, se poate stabili o strategie 

terapeutică. Programul terapeutic al PCH va avea 3 direcţii de bază: 

1. Tratamentul energic al oricărui episod hemoragic 

2. Prevenirea invalidizării precoce a PCH 

3. Tratamentul complicaţiilor (inhibitori, infecţii) 
Tratamentul PC reprezintă munca îndelungată, susţinută pe o perioadă de ani de zile a 

Caseta 17. Diagnosticul diferenţial al H se impune cu alte sindroame hemoragice: 

 formele hemofiliei între ele se precizează prin determinarea deficienţei de 

 factor VIII (hemofilia A), 

 factor IX (hemofilia B / boala Christmas) sau 

 factor XI (hemofilia C / boala Rosenthal). 

 hemofilia prin inhibitori 

 boala von Willebrand 

 parahemofilia Owren (deficit de F V) 

 boala Alexander (deficit de F VII) 

 deficit de F XII 

 boala Stuart-Prauer (deficit de F X) 

 deficit de factori de coagulare din hepatopatiile severe, deficit de vitamină K 
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unui colectiv de specialişti cu profiluri diferite, care trebuie să contribuie armonios la 

corectarea tuturor problemelor de sănătate a PCH. 

Familiei îi revine un rol foarte important. O dată cu începerea programului terapeutic 

se impune o evaluare periodică a evoluţiei bolii. 
 

C.2.4.7.1. Tratamentul stărilor de urgenţă în H la etapa prespitalicească 
Caseta 20. Paşii obligatorii în acordarea asistenţei de urgenţă prespitalicească în H 

1. Determinarea gradului de urgenţă 

2. Asistenţa de urgenţă prespitalicească (RICE): 
R – rest – repaus 

I – ice – gheaţă 

C – compresion – compresie 

E – elevation – elevarea segmentului afectat 

3. Dacă este posibil administrarea de CFC 

4. Aprecierea transportabilităţii pacientului 
5. Transportarea de urgenţă a pacientului la spital 

C.2.4.7.2. Tratamentul H la etapa spitalicească 

Tabelul 2. Tratamentul nemedicamentos al H 

1.Tratamentul 

episodului 

hemoragic 

acut 

 RICE: 

 R – rest – repaus 

 I – ice – gheaţă 

 C – compresion – compresie 

 E – elevation – elevarea segmentului afectat 

 
2.Tratamentul 
kinetoterapeutic 

 Gimnastica medicală 

 prevenirea atrofiei musculare şi deformităţilor articulare la copiii mici sau 

ameliorarea lor la copiii mari 

 Trecerea de la un grup de activităţi mai simple la altul mai complex se va face 

conform legilor progresiunii efortului 

 Este important ca toate exerciţiile de terapie fizică să poată fi învăţate de către 

părinţi, aceştia participând în mod activ la programul de recuperare al 

copilului. 

 

Tabelul 3. Tratamentul hemostatic medicamentos nespecific al PCH 

 

 

 

 

 

 

 

 

 Acidul tranexamic 25 mg/kg x 3-4 ori/zi 

 Acidul ε-aminocapronic 50-100mg/kg x de 4-6 ori/zi 

 Desmopresina 0.3 µg/kg spray nazal 1 dată în zi( nu mai des de 3 zile 

consecutive) 

Mod de administrare: 1 singură doză într-o singură narină 

Administrarea necesită restricții de fluide 

Desmopresina este contraindicată copiilor până la 2 ani 

Nu este dovedită eficiența în Hemofilia B- nu se indică. 

Pe o durată de 5 – 10 zile sunt eficiente în hemoragiile de la nivelul mucoasei 

nazale şi bucale. Pot fi folisite pentru a micşora doza de CFC administrată în 

cazul extracţiilor dentare. Sunt contraindicate în hematurie din cauza riscului de 

1.Antifibrinilitice 
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Tabelul 4. Tratamentul episoadelor hemoragice la PCH 

În prezent în Moldova este posibil de a asigura PCH cu tratament de substituţie cu CFC doar după 

programul “la necesitate” şi în condiţii de „resurse limitate”. 

     Dozaj recomandat:  
 

     Hemofilia A: concentrate de FVIII de coagulare cu 25-50 UI factor VIII/kg/doza, de 2-3 ori pe 

săptămână în zile alternative sau chiar zilnic, în funcţie de fenotipul sangerarii fiecarui pacient.  

     Hemofilia B: concentrate de FIX de coagulare cu 25-50 UI factor IX/kg/doza de 2 ori pe săptămână 
la 3-4 zile interval sau în funcţie de fenotipul sângerării fiecărui pacient.  

      Mod de administrare: pe cale intravenoasă, lent.  

Localizarea 

hemoragiei 

Hemofilia A Hemofilia B 

Nivel 
recomand

at 

Durată (zile) Nivel 
recomandat 

Durată (zile) 

Articulaţii 10% - 20% 1 – 2, poate fi 

prelungită, dacă 

nu este un 

răspuns adecvat. 

10% - 20% 1 – 2, poate fi 

prelungită, dacă 

nu este un 

răspuns adecvat. 

Muşchi(excepţie 
ileopsoas) 

10% - 20% 2 – 3, uneori 

poate 

fi prelungită, dacă 

nu este un 

răspuns 

adecvat. 

10% - 20% 2 – 3, uneori 

poate 

fi prelungită, 

dacă 

nu este un 

răspuns 

adecvat. 
Ileopsoas 
• Iniţial 
• De 
menţinere 

 
20% - 40% 

10% - 20% 

 

1 – 2 

3 – 5, uneori mai 

mult, cu scop 

profilactic pe 

durata 

fizioterapiei 

 
15% - 30% 

10% - 20% 

 

1 – 2 

3 – 5, uneori mai 

mult, cu scop 

profilactic pe 

durata 

fizioterapiei 
 

SNC / cap 

• Iniţial 

• De 

menţinere 

 

50% - 80% 

30% - 50% 
20% - 40% 

 

 

1 – 3 

4 – 7 

8 – 14, la 

necesitate 21 

 

50% - 80% 

30% - 50% 
20% - 40% 

 

1 – 3 

4 – 7 

8 – 14, la 

necesitate 21 

Faringe şi gât 

 Iniţial 
De menţinere 

 

30% - 50% 
10% - 20% 

 

1 – 3 

4 – 7 

 

30% - 50% 
10% - 20% 

 

1 – 3 

4 – 7 

Gastrointestinală 
• Iniţial 
• De 
menţinere 

 

30% - 50% 

10% - 20% 

 

1 – 3 

4 – 7 

 

30% - 50% 

10% - 20% 

 

1 – 3 

4 – 7 

Renală 20% - 40% 3 – 5 15% - 30% 3 – 5 
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Notă: În episoadele severe de sângerare cu pericol de viață, în special la nivelul capului, gâtului și tractului gastro-

intestinal, tratamentul cu factorul de coagulare trebuie inițiat imediat, chiar înainte de finalizarea evaluării 

diagnostice. 

 

Tabelul 5. Medicamentele, dozele şi durata administrării lor în hemoragii cu diferită localizare 

 Localizarea hemoragiei Medicaţie Posologie  

Epistaxis, 

mucoasele bucale 

25 U/kg factor VIII 7 zile 

Acid 
ε-Amino capronic 

– 50 mg/kg 

7 zile 

Extracţii dentare unice 15-20 U/kg F.VIII 1 doză până la extracţie 
şi 2 doze peste 12 ore de la 

extracţie 

Extracţii dentare multiple 20-25 U/kg F.VIII 1 – 3 zile 

Acid 
ε-Amino Capronic 

– 100 mg/kg 

7 zile 

Hemartroze 
Hematome 

20-25 U/kg F.VIII La fiecare 12 ore timp de 2 – 3 

zile 
Prednison – 1-2 mg/kg timp de 2 – 3 zile 

Imobilizare cu atelă 
gipsată 

Pentru 3 – 4 zile 

 Hematurie 20-25 U/kg F.VIII La fiecare 12 ore până la dispariţia 

macrohematuriei 

 

Prednison – 1-2 mg/kg timp de 6 – 7 zile  

Repaus la pat   

Hidratare suplimentară   

 Hemoragii cu risc 

vital (abdominale, 

toracice) Fracturi 

deschise 

20-25 U/kg F.VIII La fiecare 12 ore 

timp de 5 – 14 zile 

 

 Hemoragii cerebrale 

Intervenţii chirurgicale 

mari 

50-75 U/kg F.VIII Iniţial la fiecare 8 

ore, apoi la fiecare 

12 ore timp de 10 – 

21 zile, 

până la vindecarea plăgilor 

 

N.B Doza şi durata terapiei de substituţie depind de severitatea deficitului de factor VIII / IX, 

de sediul şi gradul hemoragiei şi de starea clinică a pacientului.  

 Hemofilia A: Doze: Calcularea dozei necesare de factor VIII se bazează pe următoarea 

observaţie: 1 UI de factorVIII/kg creşte activitatea plasmatică a factorului VIII cu 20 UI/l.  

Astfel, doza necesară per 1 administrare este determinata utilizând următoarea formulă:  

Unităţi (UI) necesare = greutate (kg) x creşterea dorită de factor VIII (%) x 0,5. 

Plagă profundă 20% - 40% 5 – 7 15% - 30% 5 – 7 

Chirurgie (majoră) 
• Preoperator 
• Postoperator 

 
60% - 80% 

30% - 40% 

20% - 30% 
10% - 20% 

1 – 3 

4 – 6 

7 – 14 

 
50% - 70% 

30% - 40% 

20% - 30% 
10% - 20% 

 

1 – 3 

4 – 6 

7 – 14 
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Caseta 21. Clasificarea intervenţiilor chirurgicale şi ortopedice pentru hemofilia congenitala 

Proceduri invazive minore   

  

 

Proceduri invazive majore 

 

Orice procedură operativă invazivă unde sunt 

manipulate numai pielea, mucoasele sau ţesutul 

conjunctiv superficial, de exemplu:  

implantarea pompelor de insulină în ţesutul 

subcutanat,  

biopsii cutanate sau proceduri dentare simple. 

Orice procedură invaziva care necesită anestezie 

generală şi / sau în cazul unuia/ asocierii 

următoarelor proceduri:  

 abordarea chirurgicală a unei cavitati 

 traversarea chirurgicală a unei bariere 

mezenchimale (de exemplu, pleura, 

peritoneu sau dura mater)  

  deschiderea unui strat de fascie  

  excizarea unui organ  

  modificarea anatomiei normale viscerale 

Tratament recomandat: Hemofilia A: Factor VIII de coagulare plasmatic sau recombinant  

Hemofilia B: Factor IX de coagulare plasmatic sau recombinant 

 

Tratamentul de substituţie în cazul intervenţiilor chirurgicale şi ortopedice pentru hemofilia congenitala 

Tipul de intervenţie Chirurgicală  

 

Nivelul plasmatic de factor VIII necesar (% 

din normal sau UI/dl) 

Frecvenţa de administrare 

(ore) / durata tratamentului 

(zile)  

 

Minore  

Incluzând extracţiile dentare 

  

30 - 60 (pre, intra si postoperator)   

 

Se administrează injecţii 

repetate la fiecare 12 ore 

(de la 12 la 24 de ore în 

cazul pacienţilor cu vârsta 

sub 6 ani), până când se 

obţine cicatrizarea. 

 

Majore   

 

 

80 - 100 (pre, intra şi post operator)  

 

 

Se administrează injecţii 

repetate la fiecare 8- 12 ore 

(de la 6 până la 24 de ore, 

în cazul pacienţilor cu 

vârsta sub 6 ani) cu 

mentinerea nivelului 

plasmatic de 80-100% până 

când se obţine cicatrizarea, 

apoi se continuă 

tratamentul timp de cel 

puţin 10-14 zile, pentru a 

menţine un nivel al 

activităţii Factorului VIII 

de 30-60% (UI/dl). 

Nota Bene: Monitorizarea 

-evaluarea eficienţei hemostatice a tratamentului  

-monitorizarea exacta a pierderilor de sange intra - si postoperatorii  
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Caseta 22. Terapia biologică- în cazul dezvoltării inhibitorilor factorului VIII 

 

         Formarea anticorpilor neutralizanţi (inhibitori) faţă de factorul VIII este o complicaţie cunoscută în 

tratamentul pacienţilor cu hemofilie A. Aceşti inhibitori sunt, de obicei, imunoglobuline IgG direcţionate 

împotriva acţiunii procoagulante a factorului VIII, şi sunt măsuraţi în unităţi Bethesda (BU)/ml de plasmă, 

utilizând testul modificat.  

Terapia cu emicizumab 

 

Acest tratament se referă la terapia non-factor pentru hemofilia A (emicizumab este un anticorp 

monoclonal umanizat bispecific care leagă factorii IX și X activați. Medicamentul nu crește nivelul 

factorului VIII deficitar - în hemofilia A).  

 Medicamentul se administreaza subcutanat  

 

Terapia cu Emicizumab nu este o terapie de substituție și nu mărește activitatea factorului VIII în sânge. 

Prin urmare, monitorizarea eficacității terapiei prin examinarea nivelului factorului VIII din sânge este 

impracticabilă. 

  

Monitorizarea eficacității este determinată de tabloul clinic (dispariția sângerărilor spontane). 

Terapia cu Emicizumab este considerată numai pentru prevenirea sângerării și nu este indicată pentru 

controlul sângerării. 

 

 Indicații pentru terapia cu emicizumab in hemofilia A forma neinhibitoare: 

1. Copii cu vârsta sub 1 an cu hemofilie A severă cu risc crescut de sângerare care pune viața în pericol 

2. Copii de la 1 la 3 ani cu o formă severă de hemofilie cu risc crescut de sângerare care pune viața în 

pericol, cu acces venos slab după decizia unui consiliu medical în acord cu specialiști din centrele 

specializate. 

3. Sângerări care pun viața în pericol, sub rezerva tratamentului profilactic standard (introducerea 

factorului VIII de 3 ori pe săptămână la o doză ≥40 UI / kg / zi) sau a unui agent de manevră după decizia 

consiliului medical de comun acord cu specialiștii a centrelor  specializate. 

  Tratamentul formei inhibitoare a hemofiliei A cu emicizumab   

„Inhibitorii” din hemofilie se referă la anticorpii IgG la factori de coagulare exogeni care neutralizează 

funcția concentratelor de factor de coagulare a perfuziei. 

Prezența inhibitorilor trebuie suspectată la orice pacient care clinic nu răspunde la tratament cu factori de 

coagulare, mai ales dacă a răspuns anterior la un astfel de tratament. 

  

Mod de administrare: 

- emicizumab 3 mg / kg pe săptămână subcutanat timp de 4 săptămâni, apoi 1,5 mg / kg pe săptămână sau 

3 mg / kg la 2 săptămâni sau 6 mg / kg la 4 săptămâni. 

În unele cazuri (în absența sângerărilor spontane), se poate administra o dată sau de două ori pe lună. 

 Pentru tratamentu unui episod hemoragic la pacienții cu o formă neinhibitoare de hemofilie, în timpul 

terapiei profilactice cu emicizumab 

 

 

 

 

 

 

 

 

Caseta 23. Terapia psihologică 
 Pacienţii cu H necesită tratament psihologic de durată. 

- Perioadele copilăriei şi adolescenţei sunt perioade foarte dificile din punct de vedere psihologic 
pentru pacienţii cu H, în care copiii bolnavi realizează cât de diferiţi sunt ei faţă de semenii lor; 

- Cele mai dificile momente pentru familie sunt: momentul stabilirii diagnosticului, când 
realizează că copilul lor are o dizabilitate permanentă, la vârsta de preşcolar când în mod  
normal copiii frecventează grădiniţa şi la începutul adolescenţei. 
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C.2.4.8. Supravegherea pacienţilor cu H 

 
 

Caseta 24. Supravegherea pacienţilor cu H în timpul aflării în staţionar 

 Pe parcursul spitalizării se va monitoriza zilnic temperatura corpului, FR, pulsul, TA, starea 
conştiinţei şi statusul articular; 

 Se vor aprecia Timpul de Coagulare şi TTPA; 

 La pacienţii pregătiţi pentru intervenţie chirurgicală se va aprecia nivelul FC şi prezenţa 

inhibitorilor, iar la necesitate se va aprecia titrul lor; 

 Pacienţii care nu răspund la dozele usuale de CFC vor fi investigaţi pentru aprecierea prezenţei 

inhibitorilor; 

 Alte examinări de laborator, paraclinice şi imagistice se vor efectua după necesitate. 

Caseta 26. Evoluţia H: 

 Peste 90% din copiii cu H ating vârsta adultă; 

 Speranţa vieţii la aceşti copii este mai scăzută decât la populaţia generală; 

 Evoluţia variază în funcţie de gradul de severitate al H; 

 Tratamentul profilactic ameliorează mult evoluţia bolii, dar pe motiv de cost foarte înalt nu este 

disponibil în Moldova 

 Anomaliile asociate, sprijinul familiei, calitatea programului de recuperare şi de educaţie pot 
influenţa evoluţia; 

 Frecvent PCH asociază infecţii cu transmitere sanguină (HCV, HBV, HIV), care întunecă pronosticul şi 

ridică şi mai mult costul tratamentului acestor pacienţi 

 În pofida acestor progrese, procentajul PCH invalidizaţi în perioada copilăriei rămâne sporit 

Caseta 25. Periodicitatea de supraveghere a pacienţilor cu H de către medicul hematolog 

 Pacienţii cu H până la vârsta de 1 an: 

 Examinaţi 1 dată la 3 luni după diagnosticarea bolii; 

 Supravegheaţi lunar. 

 Pacienţii cu H cu vârsta între 1 şi 3 ani: 
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 Examinaţi 1 dată la 6 luni; 

 Supravegheaţi simestrial. 

 Pacienţii cu H cu vârsta între 3 şi 18 ani: 

 Examinaţi 1 dată pe an; 

 Supravegheaţi o dată în 6 luni. 

 

Reevaluarea în dinamică 

 Pentru a optimiza tratamentul și a lua decizii clinice argumentate sunt necesare dovezi obiective atât ale 

rezultatelor pe termen scurt, cât și a celor pe termen lung. 1 • 

 Reevaluarea în dinamică permite constatarea obiectivă a rezultatelor care se referă la starea unui 

pacient relaționată evoluției unei boli. Aprecierea acestuia este realizată prin evaluarea clinică, 

inclusiv utilizarea instrumentelor de evaluare a calității vieții, măsurarea rezultatelor raportate de 

pacient  și teste de laborator, inclusiv studiilor de imagistică.  

 

  Evaluarea durerii în hemofilie  

 Durerea în hemofilie poate fi fie acută (ca într-o sângerare acută), fie cronică (ca urmare a artropatiei), 

sau ambele pot coexista. 

 Durerea legată de hemofilie poate fi evaluată utilizând scale de evaluare numerice sau vizuale 

unidimensionale 12, cum ar fi scala Wong-Baker FACES sau instrumente specifice bolii, cum ar fi 

chestionarul multidimensional al durerii pentru hemofilie (MHPQ).  

 

Evaluarea impactului Hemofiliei asupra asupra structurilor și funcțiionalității corpului și activităților 

cotidiene. 

Instrumente recomandate pentru evaluarea impactului bolii- Hemofiliei asupra diverselor 

structurii și funcționalități ale corpului  

 Scorul hemofilic de apreciere a 

sănătații articulare (HJHS)  

Este cel mai studiat instrument de examinare 

fizică atât la copii, cât și la adulți.  

 Scorul radiologic Pettersson   Este cea mai utilizată măsură de imagistică a 

structurii articulațiilor. Acest scor nu este 

sensibil la modificările timpurii;  

 Imagistica prin rezonanță magnetică 

(RMN)  

Este probabil cel mai sensibil instrument de 

evaluare a structurii articulare. Există o serie 

de scale care pot fi utilizate pentru a 

cuantifica artropatia la IRM  

 Instrument pentru evaluarea gradului 

de participare în activitățile 

cotidiene- Lista activităților 

pacienților pediatrici cu hemofilie  

(PedHAL)  

Instrumentul este derivat din varinata pentru 

adulți HAL. Este o măsură de auto-raportare 

pentru copiii cu hemofilie.  

 Scorul de apreciere a funcționalității 

independente a pacienților cu 

hemofilie (FISH)  

Este cea mai studiată măsură de observație și 

urmărire a pacienților cu hemofilie 
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Lista activităților pacienților pediatrici cu hemofilie  (PedHAL) evaluează limitările 

auto-raportate de către copiii și tinerii cu hemofilie (4-18 ani) pe care aceștia le 

experimentează în diferite activități.  PedHAL măsoară activitățile și participarea în 

conformitate cu Clasificarea internațională de funcționare, dizabilitate și sănătate pentru copii 

și tineri (ICF-CY).  PedHAL include 53 de variabile, distribuite pe șapte domenii: „așezat / 

îngenunchiat / în picioare”, „funcțiile picioarelor”, „funcțiile brațelor”, „utilizarea 

transportului”, „auto-îngrijire”, „sarcini casnice” și „activități de agrement și sport”. PedHAL 

este recomandat atât pentru scopuri de cercetare, cât și pentru managementul clinic al 

pacienților individuali. 6 

Notă: Evaluarea anuală pedHAL are valoare clinică limitată la pacienți fără limitări 

în activități și fără sângerări articulare și / sau musculare. 

Poate fi accesat : https://elearning.wfh.org/resource/haemophilia-activities-list-

pediatric-pedhal/ 

Scorul de apreciere a funcționalității independente a apcienților cu hemofilie (FISH)  

Versiunea actuală a FISH include evaluarea a opt activități: 

 Notă: Scorurile variază de la 1 la 4 pentru fiecare activitate în funcție de gradul de 

independență: 1, incapabil să efectueze; 2, necesită ajutorul unui asistent / ajutor; 3, capabil să 

desfășoare activitatea fără ajutor, dar nu ca un subiect sănătos; 4, capabil să desfășoare 

activitatea ca și alți subiecți sănătoși. 

 Disponibil  pe: https://elearning.wfh.org/resource/functional-independence-score-in-

hemophilia-fish/   

Lista activităților testate 

Auto-îngrijire Transferul  Locomoție 

 Hrănirea Mutarea scaunelor Plimbări 

 Pieptănare Proba așezării Ridicarea scărilor 

 Baia/igiena  Alergare 

 Îmbrăcarea   

 

Notă: Pacienţii cu H vor fi supravegheaţi de medicul de familie conform programului general de 
dispensarizare a copiilor. PCH care suportă şi boli concomitente necesită supraveghere suplimentară 

în funcţie de recomandările pentru supravegherea bolilor asociate. 

  
 

 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6899608/#hae13835-bib-0006
https://elearning.wfh.org/resource/haemophilia-activities-list-pediatric-pedhal/
https://elearning.wfh.org/resource/haemophilia-activities-list-pediatric-pedhal/
https://elearning.wfh.org/resource/functional-independence-score-in-hemophilia-fish/
https://elearning.wfh.org/resource/functional-independence-score-in-hemophilia-fish/
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C.2.5. Complicaţiile H 

 
 

 

 

 

Caseta 28. Complicaţiile H: 

 Din partea sistemului locomotor: 

 Artropatie hemofilică cronică: 

 Sinovită cronică 

 Artropatie deformantă 

 Contracturi 

 Pseudotumori 

 Fracturi 

 Inhibitori ai FC VIII sau IX 

 Complicaţii infecţioase determinate de transfuziile repetate de produse din sânge: 

 HIV 

 HBV 

 HCV 

 Altele 
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D. RESURSE UMANE ŞI MATERIALE NECESARE PENTRU 

RESPECTAREA PREVEDERILOR DIN PROTOCOL 
 

D1 Instituţiile 

de asistență 

medicală 

primară.  

Personal: 

 medic de familie; 

 asistenta medicului de familie 

Aparataj, utilaj: 

 tonometru 

 fonendoscop 

 laborator clinic standard pentru determinarea: analizei generale a sângelui, 

analizei generale a urinei 

Medicamente: 

 acid ε-aminocapronic 

 

 

 
D2. Instituţiile 

de asistență 

medicalăsp

ecializată 

de 

ambulator 

Personal: 

 medic hematolog 

 medic ortoped 

 medic stomatolog 

 medic urolog 

 medic psiholog 

 medic neurolog 

 medic otoriolaringolog 

 medic genetician 

 medic fizioterapeut 

 medic kinetoterapeut 

 medic imagist 

 medic laborant 

 asistente medicale 

 psiholog 

Aparataj, utilaj: 

 tonometru 

 fonendoscop 

 ultrasonograf 

 tomograf computerizat, aparat MRI 

 laborator clinic standard pentru determinarea: analizei generale a sângelui, 

analizei generale a urinei. 

Medicamente: 

 acid ε-aminocapronic 

 CFC 

D.3 Secţia 

Hematologie 

a IMSP 

IMşiC, 

CRFTHC 

Personal: 

 medic hematolog 

 medic fizioterapist 

 medic kinetoterapist 

 medic imagist 

 medici laboranţi 

 asistente medicale 

 acces la consultaţii calificate: ortoped, stomatolog, genetician, neurolog, 

urolog, infecţionist, psiholog 

Aparataj, utilaj: 

 este comun cu cel al secţiilor consultativ-diagnostice raionale, municipale şi 

republicane 

 laborator pentru cercetarea hemostazei 
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 Medicamente: 

 CFC 

CPF8 

 PPC 

 Acid ε-aminocapronic 

 medicamente pentru tratamentul complicaţiilor 

 medicamente pentru tratamentul maladiilor concomitente 
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E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTĂRII 

PROTOCOLULUI 
 

 

№ 

Scopurile 

protocolului 

Măsurarea atingerii 

scopului 

Metoda de calculare a indicatorului 

Numărător Numitor 

1. Sporirea calităţii Ponderea pacienţilor Numărul de PCH Numărul total de 
 examinării clinice cu Hemofilie cărora li cărora li s-a efectuat pacienţi cu H care se află 
 şi paraclinice a s-a efectuat examenul clinic şi în supravegherea 
 pacienţilor cu H examenul clinic şi paraclinic medicului de familie şi 
  paraclinic obligatoriu obligatoriu complet medicului hematolog 
  complet (în condiţii de (în condiţii de pe parcursul ultimului 
  ambulatoriu şi ambulatoriu şi an. 
  staţionar), conform staţionar), conform  

  recomandărilor recomandărilor  

  „Protocolului clinic „Protocolului clinic  

  naţional H”pe naţional H”pe  

  parcursul unui an parcursul ultimului  

   an x 100  

2. Îmbunătăţirea 2.1 Ponderea Numărul de Numărul total de 
 calităţii pacienţilor cu pacienţi cu H care au pacienţi cu H care se află 
 tratamentului Hemofilie primit tratament cu în supravegherea 
 pacienţilor cu H care au primit CFC conform medicului de familie şi 
  tratament cu CFC recomandărilor medicului hematolog 
  conform „Protocolului clinic pe parcursul ultimului 
  recomandărilor naţional H” pe an. 
  „Protocolului clinic parcursul ultimului  

  naţional H” pe an x 100  

  parcursul unui an   

3. Reducerea cazurilor 3.2 Ponderea Numărul de Numărul total de 
 de infecţii cu VHB, pacienţilor cu pacienţi cu H care au pacienţi cu H care se află 
 VHC, HIV la PCH Hemofilie care au dezvoltat complicaţii în supravegherea 
  dezvoltat complicaţii (pentru fiecare în medicului de familie şi 
  (pentru fiecare în parte) pe medicului hematolog 
  parte) pe parcursul parcursul ulimului pe parcursul ultimului 

  unui an an x 100 an. 

4. Micşorarea 4.1. Ponderea Numărul de Numărul total de 
 numărului cazurilor pacienţilor cu pacienţi care au pacienţi cu H care se află 
 de deces prin H Hemofilie care au decedat prin H pe în supravegherea 
  decedat prin H pe parcursul ulimului medicului de familie şi 
  parcursul unui an an x 100 medicului hematolog 
    pe parcursul ultimului 
    an. 
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Anexa 1 

Ghidul părintelui pacientului cu Hemofilie 

Ce este Hemofilia? 

Hemofilie (H) – un grup de coagulopatii ereditere determinate de defecte cantitative sau 

calitative a factorilor de coagulare implicaţi în calea intrinsecă de activare a protrombinei şi care se 

manifestă clinic prin hemoragii cu diferită localizare. În dependenţă de factorul de coagulare  

interesat patologia este apreciată ca: Hemofilia A (F VIII), Hemofilia B sau boala Christmas (F IX). 

Iar în dependenţă de activitatea restantă a factorului deficitar hemofilia poate fi: severă (activitate a 

FC sub 1%), moderată (activitate a FC de la 1% până la 5%) şi uşoară (activitatea FC peste 5%). 

Cine face boala? 

Hemofilia o fac doar băieţii. Fetele pot fi purtătoare sănătoase. 

Care este cauza bolii? 

Din cauza unui defect pe gena care este responsabilă de sinteza factorilor de coagulare VIII sau 

IX este scăzută formarea acestor factori de coagulare. Atunci când lipsesc aceşti factori sângele nu 

mai poate coagula eficient şi astfel sângerarea după o traumă este foarte greu, iar uneori imposibil de 

oprit. 

Cum apare şi se manifestă H? 

Boala de cele mai deseori dă primele semne de existenţă atunci când copilul începe să meargă 

şi apare riscul iminent de a se traumatiza. Cel mai caracteristic semn clinic al bolii este hemoragia în 

articulaţii (hemartroza). Mai pot fi hemoragii în muşchi, la nivelul tubului digestiv sau rinichi. 

Hemoragiile pot apărea după traumatisme, intervenţii medicale (injecţii, operaţii, extracţia dinţilor). 

Obişnuit hemoragia apare la un interval de 1 – 2 ore după traumă şi nu imediat după ea. 

Cum evoluiază H? 

Hemofilia este o patologie care durează toată viaţa. La moment ea nu poate fi tratată, dar poate 

fi controlată prin tratament specific reducând frecvenţa episoadelor hemoragice. 

Ce trebuie de făcut? 

La apariţia semnelor sugestive pentru hemofilie, adresaţi-vă cât mai curând posibil la medicul 

de familie. Toţi copii care fac pentru prima dată H vor fi internaţi în Secţia Hematologie, pentru 

precizarea diagnosticului şi tratament. 

Cum se tratează H? 

Principiul de bază în tratamentul hemofiliei este cel de substituţie. Se va administra acel 

factor care este în cantitate mică sau lipseşte la pacient. Sunt mai multe produse care conţin factorul 

VIII sau IX de coagulare. Produsele disponibile în ţara noastră sunt obţinute din sânge de la donori. 

Utilizarea unora dintre ele (crioprecipitatul, plasma proaspăt congelată) comportă în sine riscul 

(foarte mic, dar real) de a infecta pacientul cu boli cu cale de transmitere sanguină (hepatitele B,C, D, 

HIV). 

Ce urmează de făcut după externarea din spital? 

- respectarea recomandaţiilor medicului hematolog, pediatru şi medicului de familie 

- asigurarea unui regim de viaţă netraumatizant, evitarea eforturilor mari 

- în cazul reapariţiei semnelor clinice ale bolii urgent contactaţi medicul de familie 

Sunt contraindicate: 

- luarea temperaturii rectale 

- aspirina şi salicilaţii (la necesitate se foloseşte Paracetamolul) 

- injecţii IM (cu excepţia vaccinurilor. Trebuie de memorizat, că administrarea preparatelor 

în volum până la 2 ml nu este periculoasă. Imediat după injecţie e necesar de comprimat 

locul inoculării pentru 5 minute.) 
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Anexa 2.1.  

Aprecierea scorului articular clinic Gilbert 
 

Criteriu Caracteristică Punctaj 

Tumefiere Absentă 0 

Prezentă 2 

Atrofie musculară Absentă sau minimală (<1 cm) 0 

Prezentă 1 

Crepitaţie la mişcare Absentă 0 

Prezentă 1 

Contractură în flexie Contractură în flexie <15° 0 

Contractură în flexie >15° 2 

Amplituda mişcării Diminuarea amplitudei mişcării < 10% 0 

Diminuarea amplitudei mişcării 10 - 33% 1 

Diminuarea amplitudei mişcării > 33% 2 

Deformare 

axială 

Genunchi 0 – 7° valgus (fiziologic) 0 

8 – 15° valgus sau 0 – 5° varus 1 

>15° valgus sau >5° varus 2 

Talo-crurală Deformare absentă 0 

<10° valgus sau <5° varus 1 

>10° valgus sau >5° varus 2 

Instabilitate Absentă 0 

Prezentă la examinare, dar nu necesită 
aplicare de atele 

1 

Prezentă, crează deficit funcţional 
şi necesită aplicare de atele 

2 

Durere Absentă, nu afectează activitatea zilnică, 
nu necesită analgetice 

0 

Uşoară, nu afectează activitatea zilnică, 
ocazional necesită analgetice 

1 

Moderată, ocazional afectează activitatea 
zilnică, necesită analgetice 

2 

Severă, afectează activitatea zilnică, 
frecvent necesită analgetice 

3 

Hemoragie Absentă 0 

1 – 3 minore 1 

1 – 2 majore sau 4 – 6 minore 2 

>3 majore sau >7 minore 3 
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Anexa 2.2.  

Calcularea scorului articular radiologic Pettersson 
 

Nr. Modificarea radiologică Apreciere Scor 
(puncte) 

1 Osteoporoză Absentă 0 

Prezentă 1 

2 Lărgirea epfizelor Absentă 0 

Prezentă 1 

3 Iregularitatea suprafeţei subcondrale Absentă 0 

Uşoară 1 

Pronunţată 2 

4 Îngustarea spaţiului articular Absentă 0 

<50% 1 

>50% 2 

5 Formaţiuni chistice subcondrale Absente 0 

1 chist 1 

>1 chist 2 

6 Eroziune a suprafeţei articulare Absentă 0 

Prezentă 1 

7 Necongruenţa suprafeţelor articulare Absentă 0 

Uşoară 1 

Pronunţată 2 

8 Deformităţi articulare 

(angulaţii şi/sau dislocări 

ale capetelor articulare) 

Absentă 0 

Uşoară 1 

Pronunţată 2 
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Anexa 3 
FIȘA STANDARDIZATĂ DE AUDIT MEDICAL BAZATE PE CRITERII DIN PCN 

Domeniul Prompt Definiții și note 

Denumirea IMSP evaluată prin audit   

Persoana responasabilă de completarea Fișei Nume, prenume, telefon de contact 

Perioada de audit DD-LL-AAAA 

Numărul fișei medicale a bolnavului staționar f.300/e   

Mediul de reședință a pacientului 0 = urban; 1 = rural; 9 = nu se cunoaște 

Data de naştere a pacientului DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscută 

Genul/sexul pacientului 0 = masculin 1 = feminin 9 = nu este specificat 

CONSULTAREA 

Data debutului simptomelor Data (DD: LL: AAAA) sau 9 = necunoscută 

Data stabilirii diagnosticului Data (DD: LL: AAAA) sau 9 = necunoscută 

Adresarea primara a pacientului   

 - Asistenta medicala primara 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte. 

 - Asistenta medicala spitaliceasca 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte. 

SCREENING  

Interviul clinic 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte. 

Parametrii paraclinici esentiali  in hemofilie 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte 

Data internării în spital DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut 

CRITERII DE SPITALIZARE  

Gravitatea starii generale 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte. 

Valorile paraclinice esentiale in hemofilie 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte. 

Virsta copilului 0= da; 1= nu; 9= nu se cunoaşte. 

DIAGNOSTICUL  

Aprecierea manifestarilor clinice si a dereglarilor 

comcomitente 

 nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Aprecierea parametrilor esentiali  nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Evaluarea parametrilor specifici nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Efectuarea diagnosticului diferentiat  nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Comorbidități  nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

TRATAMENTUL    

  Alimentatia si particularitatile alimentatiei in 

dependenta de virsta si de forma maladiei 

nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Terapia medicamentoasa nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Tratamentul adjuvant si a comorbiditatilor nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Precizarea programului terapeutic nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Stabilirea parametrilor de eficienta a tratamentului nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

MONITORIZARE ŞI MEDICAŢIE 

Data externării  Include si data transferului la alt spital. (ZZ: 

LL: AAAA) sau 9 = necunoscută 

Data externării (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = 

necunoscută 

Prescrierea tratamentului la externare nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

 Calitatea si durata tratamentului  de sustinere nu = 0; da = 1; nu se cunoaște = 9 

Supravegherea pacientului la medicul de familie 0= da; 1= nu; 

Supravegherea pacientului la medicul  specialist 0= da; 1= nu; 
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