Skazy krwotoczne

Anna Klukowska
Katedra i Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii WUM



Krzepniecie krwi
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|.Matoptytkowo $ci zalezne od zaburzé w wytwarzaniu

1. wrodzone hipoplazje szpiku ( zespo6t Fanconiego )

2. W przebiegu riyyczki noworodkow

3. dziedziczna matoptytkovsé ( zespot Wiskotta-Aldricha)
4. choroby rozrostowe szpiku ( biataczka)

5. nabyta aplazja szpiku

6. wybidrcza hipoplazja uktadu ptytkotwdrczego



6.

.'Matoptytkowo $ci spowodowane nadmiernym niszczeniem ptytek
pierwotna matoptytkowsé immunologiczna

matoptytkoweci polekowe

matoptytkoweci poprzetoczeniowe

matoptytkowéci objawowe ( np. w zaka&niach )
alloimmunologiczna matoptytkow®& noworodkow

wrodzona w przebiegu pierwotne] matoptytk@dweio
Immunologicznej u matki.



Pierwotna immunologiczna matoptytkowgé =
autoimmunologiczna skaza matoptytkowa( ITP)

6.

nagty pocatek

Infekcja wirusowa przebyta 7 — 21 dni wczaie)
skrocenie czasu przegy/cia ptytek

obnizenie liczby ptytek <30 * 10° /I

w szpiku zwekszona liczba megakariocytow

samoistne wyleczenie wagu 1— 2 miesecy.



Leczenie pierwotne] immunologicznej
matoptytkowoscl

enkorton 1 — 3 mg /kg mc przez 3 — 6 tygodni

metylprednisolon 30 mg /kg mc przez 3 dni,
20 mg/kg mc przez 4 dni

IgGiv 0,4 g/kg mc przez 5 dni lub 1,0 g/kg mc
przez 2 dni

immunoglobulina anty — D 40 ug/kg mc
danazol 200 — 600 mg /dzien przez kilka miesiecy

splenektomia.



Alloimmunologiczna matoptytkowos¢ noworodkow -
immunizacja matki antygenami ptytkowymi ptodu,
odziedziczonymi po ojcu

- w 70% przyczyng antygen HPA 1 spotykany u 98% populacji

- skaza juz u pierwszego dziecka
- ustepuje w ciggu 3 tygodni
- diaghostyka :

niezgodnosc antygenow ptytkowych ,

obecnosc przeciwciat u matki przeciwko ptytkom dziecka



Leczenie alloimmunologiczne] matoptytkowdéci
noworodkow

1. IgGiv 0,4 g/kg mc przez 5 dni lub 1,0 g/kg mc
przez 2 dni

2. kortykosteroidy ?

3. ptukane ptytki pobrane od matki

wskazane rozwiazanie cieciem cesarskim



Alloimmunologiczna matoptytkowos¢ noworodkow

Zapobieganie krwawieniom srédczaszkowym w okresie
prenatalnym po potwierdzeniu HPA immunizacji przez badanie
serolog. fenotypu ptytek u rodzicow oraz stwierdzenie p-ciat anty
HPA u matki:

1. IgGiv 1g/kg mc matki/tydz od 20-24 tyg. cigzy

2. badanie ptytek ptodu w zyle pepow. od 20-35 tyg. co 7-21

dni oraz przetoczenie ptytek do zyty pepow. przy
liczbie<100x109/I

3. kombinacja IgGiv (matka) i transfuzji ptytek (ptdd) przy ich
obnizonej liczbie



I11.Matoplytkowosc zwiazana z hipersplenizmem

IV. Matoptytkowosci wynikajace z utraty ptytek
krwi:

krwotoki

- krazenie pozaustrojowe



Choro
Zespor

oy Gaucher i Niemanna-Picka
 Budda-Chiariego

Przew

ekte zakazenia z lokalizacjq w Sledzionie

(bakteryjne, pasozytnicze)

Marskosc watroby i inne stany powodujace
nadcisnienie w zyle wrotnej

Chtoni

aki ztosliwe z zajeciem Sledziony

Niedokrwistosci hemolityczne z diugotrwatg
splenomegalig

Toczen rumieniowaty uktadowy

Torbiele sledziony



Wrodzone zaburzenia czynnosci ptytek krwi

Trombastenia Glanzmanna
Zespot Bernarda-Souliera

Zaburzenia w zakresie uwalniania substancji
wewnatrzptytkowych



Trombastenia Glanzmannna

Autosomalne recesywne dziedziczenie
Prawidtowa liczba ptytek krwi

Przedtuzony czas krwawienia

Brak agregacji ptytek krwi pod wptywem ADP,
adrenaliny, kolagenu

Brak lub zmniejszenie glikoprotein IIb/IIla
(kompleks GP IIb/IIla odpowiedzialny za wigzanie
fibrynogenu z ptytkami)



Trombastenia Glanzmanna

Objawy kliniczne juz we wczesnym
dziecinstwie:

1. wybroczyny, since

2. krwawienia z nosa i dzigset

3. po okresie dojrzewania obfite, przedtuzone
krwawienia miesieczne



Skazy osoczowe (zaburzenia
krzepniecia krwi)

Czesto $¢ wyst epowania:

Choroba von Willebranda 1:100 osob

Hemofilia A 1: 12 500 osbb

Hemofilia B 7/ X rzadzie] niz hemofilia
A



Hemofilia A1 B

dziedziczenie recesywne, zwigzane z
chromosomem X

w okoto 30% hemofilia sporadyczna



Czynnik von Willebranda

Bierze udziat w procesie agregacji | adhezji ptytek
Krwi

-chroni czynnik VIlI

przed proteolityczn g degradacj a



Objawy choroby von Willebranda

Krwawienia z nosa
latwe siniaczenie sie
orzedtuzone, obfite krwawienia miesieczne

Krwawienia po zabiegach operacyjnych,
zwlaszcza laryngologicznych lub ekstrakcjach
zebow




Objawy hemofilii

Krwawienia:

- do stawow

- do miesni

- podskorne

- Z drog moczowych

- do przestrzeni pozaotrzewnowej

- do przestrzeni pozagardiowej, jezyka
- Z bton sluzowych jamy ustnej, nosa

- do centralnego ukiadu nerwowego




Diagnostyka hemofilii

wydtuzony czas kaolinowo-kefalinowy (APTT)
prawidtowy czas protrombinowy

obnizony poziom czynnika VIl lub IX



Pierwsze objawy hemotilii

zwykle w drugim potroczu zycia
wzmozone siniaczenie sie dziecka

krwawienia z bton sluzowych jamy ustne]



Pierwsze krwawienia do stawow

zwykle 2 —3-im roku zycia

najczescie] stawy skokowe, kolanowe |
lokciowe



Krwawienia do OUN

rozwazyc po kazdym urazie gtowy

bez urazu podejrzewac przy bolach gtowy,
wymiotach, zaburzeniach swiadomosci



Powiklanie leczenia hemofili

iInhibitor przeciwciata

czynnika VIII przeciw cz.VIII
(19G; 19G,)



Cigzka postac hemotili

CzestosC wystepowania przeciwciat przeciw
cz.VIll u chorych na hemofilie A:

10-33 %

Przeciw cz. IX u chorych na hemofilie B:
1-4%



Rzadkie wrodzone skazy krwotoczne

(osoczowe)

A, hipo-, dys-fiborynogenemia
Niedobor czynnika Vi
Niedobor czynnika V
Niedobor czynnika XI
Niedobor czynnika XIl|
Niedobdr czynnika X

© O O O

Niedobor czynnika XiI|



Krwawienie zwigzane z niedoborem

wit. K (VKDB)

krwawienie zwigzane z niedoborem wit.K
- wczesne

- klasyczne

- pozne



Krwawienie zwigzane z niedoborem

wit. K (VKDB)

wczeshe: < 24 godz, w wyniku lekow
przyjmowanych przez matke w cigzy
(przeciwdrgawkowych, rifampicyna, isoniazyd)
Klasyczne: 2 — 7 dzien zycia, przyczyng karmienie
piersig, niedostateczne przyjmowanie wit.K
nozne: 2 — 8 tydzien zycia, przyczyny jak w
Klasyczne|




Leczenie wrodzonych zaburzen
krzepniecia krwi

substytucyjne

W Inny sposob niz substytucyjnie dziatajgce
hemostatycznie

wspomagajgce



Leczenie choroby von Willebranda

1. desmopresyna — (DDAVP) v,

typ 1, niektore podtypy typu 2 (w 2B ostroznie),
rowniez w tagodnej postaci hemofilii A

2.Koncentraty czynnika VIII sredniooczyszczone,
zawierajgce wielkoczgsteczkowe multimery
czynnika von Willebranda

typ 3, typ 2B
(Immunate, Koate, Willoctin, Fandhi, Haemate -P)



Leczenie hemofilii A

koncentraty czynnika VIII

osoczopochodne, o r6 znym stopniu
oczyszczenia

rekombinowane



'Obliczanie dawki czynnika
VIII

dawka cz.VIIl w jedn. =
masa ciata (kg) x pozadany wzrost cz.VIIl (%n) x 0,5

1 j cz.VIlI/kg mc podwyzsza poziom cz. VIIl 0 2% normy




Obliczanie dawki czynnika IX

dawka cz.IX w jedn. =
masa ciata (kg) X pozadany wzrost cz.IX

1 j. czynnika 1X/kg mc podwyzsza poziom cz.IX o 1%normy



Leczenie ci ezkiej postaci hemofilii
1. “na zadanie”

2. profilaktyczne



Profilaktyka

w hemofilii A :

czynnik VIII 25 — 40 j/kg mc 3 razy w
tygodniu

w hemofilii B :

czynnik IX 30 -50j/kg mc 2razy w
tygodniu



O czym pamietac przy zaburzeniach
hemostazy?

nie podawac lekow domiesniowo
szczepienia wykonywac podskornie

dbac o higiene jamy ustnej i regularne
leczenie stomatologiczne

zapewnic nauke w szkole




