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*tancuch reakcji majacych na celu szybkie
zahamowanie krwawienia i zapewnienie
ptynnosci krwi krazacej w przypadku
uszkodzenia naczynia krwionosnego.

*Hemostaza



Sprawne dziatanie hemostazy zalezy od:

* osoczowych i ptytkowych czynnikow
Krzepniecia

* stanu sciany naczynia
* inhibitorow krzepniecia krwi

*Hemostaza



. Skazy matoptytkowe (obnizenie liczby lub
funkcji ptytek krwi)

. Skazy osoczowe (niedobor osoczowych
czynnikow krzepniecia)

. Skazy naczyniowe (najczesciej ch.
Schoenleina - Henocha)

*Najczestsze skazy
krwotoczne u dzieci



W badaniu fizykalnym poszukujemy:

* krwawien w obrebie skory i bton sluzowych
* wylewow krwi do miesni i stawow
* krwawien wewnetrznych

*Objawy skazy
krwotoczne}



*wybroczyny (petechie) - nieblednace pod
wptywem ucisku zmiany, do 2mm

*plamica (purpura) - wynik zlewania sie
wybroczyn

*podbiegniecia krwawe (ecchymoses) izolowane
zmiany wieksze od wybroczyn

*krwiak (hematoma) wypukte, wyczuwalne
palpacyjnie podbiegniecie krwawe

*Objawy skazy
krwotoczne}



*liczba ptytek krwi (pon. 150 000/mm3 -
trombocytopenia)

*czas protrombinowy

*czas czesciowej tromboplastyny po aktywacji
(czas kaolinowo-kefalinowy, APTT)

*stezenie fibrynogenu
*czas krwawienia

*Podstawowe badania
laboratoryjne



Trombocytopenia

pierwotna: KpagulopaFla
- plerwotna.
» matoptytkowosc
samistna e choroba von
« izoimmunologiczna Willebranda
matoplytkgwosc « hemofilia
noworodkow , “
. Zespot TAR e zaburzenia czynnosci

o Zespot Wiskotta-Aldricha ptytek krwi

Hematologiczne przyczyny krwawienia




{Trombocytopem‘a wtorna:

Koagulopatia
e NOWoOtwor 7 .
 niedokrwistos¢ aplastyczna wtorna:
e DIC, posocznica e DIC
» trombocytopenia indukowana
lekami s e antykoagulanty
e HUS « niedobor wit.K

 naczyniak krwionosny
« hipersplenizm

niewydolnosc watroby
. niewydolnosc nerek
 sztuczne zastawki serca

. TRU leki przeciwpadaczkowe
o HIV u matki

Hematologiczne przyczyny krwawienia




*Skazy
matoptytkowe

- nabyte, objawowe, wrodzone



*nabyte (skrocenie czasu przezycia ptytek krwi)
- immunologiczne, okresu noworodkowego i
wczesnego dziecinstwa

*objawowe (zaburzenia tworzenia
megakariocytow) - w ch. rozrostowych lub

nabytej niewydolnosci ukt. krwiotworczego

*wrodzone (brak produkcji megakariocytow w
szpiku Krwi)

*Skazy matoptytkowe



Matoptytkowosc moze
wynikac z trzech
mechanizmow:

« obnizonego wytwarzania ptytek krwi
e ZWiekszonego ich niszczenia
« seckwestracji

Matoptytkowosc¢



*Samoistna plamica
matoptytkowa (ITP)

- idiopatyczna plamica matoptytkowa



*autoimmunologiczna plamica matoptytkowa
wieku dzieciecego - najczesciej jako
powiktanie ostrego zakazenia wirusowego

*najczesciej 2-6r.z.

*przeciwciata (IgG, IgM) tacza sie z btona
komorkowa ptytek krwi i sg eliminowane w ukt.
siateczkowo-srodbtonkowym

*ITP - co to jest?



*poczatek ostry - wybroczyny, plamica,
krwawienia z nosa, z btony sluzowej jamy
ustnej 1-4 tygodnie po zakazeniu wirusowym

*matoptytkowosc zwykle gteboka
*mozliwa adenopatia lub hepatosplenomegalia

*liczba krwinek czerwonych i biatych w
granicach normy

*wydtuzony czas krwawienia

*ITP - objawy



*rzadko wdraza sie przy liczbie ptytek powyzej 30
tys./mm3

*w gtebokiej matoptytkowosci:
- prednizon 2-4mg/kg/dobe przez 2 tygodnie
lub
- IVIG 1g/kg/dobe przez 1-2 dni
lub
- koncentrat ludzkiej gamma-globuliny anty-D
Rh-pozytywnym pacjentom

*ITP - leczenie



*splenektomia tylko w przypadku krwawien
zagrazajacych zyciu (np. do o.u.n.)

*u ok. 80% dzieci samoistne wycofanie choroby
W ciggu 6 miesiecy od rozpoznania

*powazne krwawienia (w tym
wewnatrzczaszkowe) u mniej niz 1% pacjentow

*ITP - leczenie i
rokowanie



*matoptytkowo$¢ samoistna - gdy trwa 6-12
miesiecy = przewlekta = wykluczyc TRU i
zakazenie HIV

*zabiegi stomatologiczne przeciwwskazane w
okresie ostrej matoptytkowosci; w przewlektej

matoptytkowosci - jedynie w warunkach
szpitalnych: zabezpieczenie miejscowe

kwas aminokapronowy
leki uszczelniajace

*ITP - rokowanie c.d.



*Matoptytkowos¢
uwarunkowana
Zzmniejszonym
wytwarzaniem
ptytek krwi

- zaburzenia megakariopoezy



*Zespot matoptytkowosci z aplazja kosci

promieniowej (TAR = thrombocytopenia absent
radius)

*wrodzona aplazja szpiku (choroba Fanconiego)
- niedokrwistosc, leukopenia, matoptytkowosc

*Zespot Wiskotta-Aldricha

*Pierwotne zaburzenia
megakariopoezy



>

» choroba sprzezona z chromosomem X

« hipogammaglobulinemia, wyprysk i matoptytkowosc
jako wynik defektu molekularnego - nieprawidtowe
biatko cytoszkieletu w limfocytach i ptytkach krwi

e w rozmazie krwi obwodowej: mate trombocyty

e zaburzenia wytwarzania megakariocytow w szpiku i
nieprawidtowa czynnosc ptytek krwi

e leczenie przyczynowe: transplantacja
hematopoetycznych komorek macierzystych

“Zespot Wiskotta-Aldricha




*pancytopenia w niewydolnosci szpiku kostnego
- naciekanie szpiku przez komorki
nowotworowe lub proces aplastyczny

*niektore chemioterapeutyki moga selektywnie
niszczyC megakariocyty

*sinicze wrodzone wady serca z policytemia i
matoptykowoscia

*Wtorne zaburzenia
megakariopoezy



*wrodzone zakazenia wirusowe (TORCH)

*nabyte zakazenia wirusowe (HIV, EBV, wirus
odry)

*niektore leki (przeciwpadaczkowe, antybiotyki,
heparyna, chinidyna) moga wywotac
matoptytkowosc

“Wtorne zaburzenia
megakariopoezy



*Matoptytkowos¢
wynikajaca Z
obwodowego

niszczenia ptytek

Krwi

- mechanizmy immunologiczne

- niszczenie optaszczonych przeciwciatami ptytek krwi

przez komorki uktadu siateczkowo-srodbtonkowego



*wynika z uczulenia matki na antygeny
trombocytow ptodu

*przeciwciata przechodza przez tozysko i
atakuja ptytki krwi ptodu

*matki z ITP moga wykazywac¢ pasywny transfer
przeciwciat przeciwptytkowych, ktore tacza sie
Z antygenami ptytek ptodu, powodujac ich
destrukcje w sledzionie

* Alloimmunologiczna
matoptytkowosc¢
noworodkow



*ryzyko krwawien wewnatrzczaszkowych in
utero i podczas porodu

*podaz IVIG przed porodem zwieksza liczbe
ptytek krwi u ptodu

*wskazany pordd droga CC

*noworodki z matoptytkowoscia <20 tys./mm3
moga dostawac IVIG lub glikokortykosteroidy
lub dostawac przemywane matczyne ptytki
Krwi

* Alloimmunologiczna
matoptytkowosc¢
noworodkow



*Inne choroby



Zakrzepowa plamica matoptytkowa
(TTP)

« matoptytkowosc, mikroangiopatyczna
niedokrwistos¢ hemolityczna, zaburzenia
neurologiczne, zmiany w moczu

« objawy wynikaja z tworzenia sie zakrzepow w
koncowych odcinkach tetniczek i naczyniach
wtosowatych

*TTP



{Zakrzepowa plamica matoptytkowa }

« wrodzony lub nabyty niedobor
metaloproteazy (ADAMTS 13)

rozszczepiajacej czynnik von Willebranda,
lub

e pojawienie sie przeciwciat inaktywujacych
ten enzym

*TPP - przyczyny



Zakrzepowa plamica matoptytkowa

e wybroczyny i since w skorze, wylewy krwi
do siatkowki, krwawienia z przewodu
pokarmowego; niedokrwistosc
hemolityczna

e bole gtowy, zaburzenia swiadomosci,
porazenie potowicze, uszkodzenia
nn.czaszkowych, drgawki

*TTP



Zakrzepowa plamica matoptytkowa

 niedokrwistosc, wzrost retikulocytow,
fragmentocyty

e podwyzszone stezenie LDH i bilirubiny

e obnizona liczba ptytek

 biatkomocz, zaburzenia czynnosci nerek
e leczenie: plazmafereza, FFP

*TTP



Wtorne - narazenie na Pierwotne - receptory w

toksyny i leki: btonie komorkowej
trombocytow
odpowiedzialne za
* toksyny mocznicowe adhezje:

*kwas walproinowy
* k w a s *zespotBernarda-

acetylosalicylowy Souliera
“inne NSAID *trombastenia
*zakazenia Glanzmanna

*Zaburzenia czynnosci
ptytek Krwi



*0soczowe skazy
krwotoczne

- wrodzone i nabyte



czynnik synonim nazwa skazy

I

Il
1
\Y
\%
Vil
Vil
IX

XI

XII
XII

fibrynogen

protrombina
tromboplastyna tkankowa
wapn

akceleryna
prokonwertyna

globulina antyhemofilowa
czynnik Christmasa
czynnik Stuarta

plasma tromboplastin
antecedent

czynnik Hagemana
czynnik stabilizujacy skrzep

A lub hipofibrynogenemia
hipoprotrombinemia

nie obserwuje sie skazy
nie obserwuje sie skazy
hipoakcelerynemia
hipokonwertynemia
hemofilia A

hemofilia B
hipostuartemia

hemofilia C

defekt Hagemana

wrodzony niedobor
czynnika XllI



*niedobory czynnikow krzepniecia 8 i 9 - ciezkie
dziedziczne skazy krwotoczne (geny na
chromosomie X)

*ch. von Willebranda - najczestsza wrodzona
skaza osoczowa

*Niedaobory czynnikow
krzepniecia



* Hemofilia A (niedobor cz. 8) - 1:5000 mezczyzn
* Hemofilia B (niedobor cz. 9) - 1:25 000

* opoznione tworzenie trombiny

* klinicznie choroby nie do odroznienia

® rozny sposob leczenia

* przebieg zalezy od stopnia niedoboru czynnika
krzepniecia

* bad.lab.: przedtuzony czas czesciowej
tromboplastyny po aktywacji (APTT)

*Hemofilia



*stezenie cz. 819 < 1% (ciezka hemofilia) -
samoistne krwawienia lub po tagodnych
urazach do miesni i stawow

*stezenie 1-5% normy (umiarkowana hemofilia) -
objawy po silniejszym urazie

*stezenie > 5% normy (tagodna hemofilia) -
bardzo silny uraz moze byc¢ powodem
Krwawienia; nie wystepuja samoistne
Krwawienia

*Hemofilia - objawy



*terapia substytucyjna (rekombinowane czynniki
krzepniecia); leczenie objawowe i
wspomagajace

*leczenie ostrych epizodow krwawien

*zapobieganie krwawieniom wiktajacym zabieg
chirurgiczny czy ekstrakcje zeba

*Hemofilia - leczenie



*w przypadku krwawien zagrazajacych zyciu,
stezenie cz. 8 lub 9 powinno siegac 80-100%
normy

*dla tagodnych i umiarkowanych krwawien
wystarczy uzyskac stezenie:

cz.8 - 40% normy
cz.9 - 30-40% normy

*Hemofilia - leczenie



Dla cz.8 ‘ 1 j.m./kg m.c. pacjenta
podnosi stezenie czynnika o
2% normy w 0soczu

Dla cz.9 ' 1,5 j.m./kg m.c. pacjenta
podnosi stezenie czynnika o

1% normy w osoczu

*Hemofilia - leczenie



dawka cz. 8 =
stezenie docelowe [%] x masa ciata [kg] x 0,5

dawka cz. 9 =
stezenie docelowe [%] x masa ciata [kg] x 1,5

*Hemofilia - leczenie



- to syntetyczny analog wazopresyny

- stosowany u pacjentow z tagodnq i
umiarkowang postacig hemofilii A

- nie ma zadnego wptywu na stezenie cz. 9

*Octan desmopresyny



- inhibitor fibrynolizy

- moze byc przydatny w opanowaniu krwawien w
obrebie jamy ustnej

- przeciwwskazany w wylewach krwi do
narzadow wewnetrznych, krwiomoczu i
krwawieniu do o.u.n.

*Kwas aminokapronowy



To przeciwciata klasy 1gG, skierowane przeciwko
przetaczanemu cz. 8 i cz. 9 u pacjentow z
wrodzonym ich niedoborem.

*Inhibitory



- inhibitor wytwarza sie u 15% pacjentow z
ciezkim niedoborem cz.8 (rzadziej u
pacjentow z niedoborem cz.9)

- w przypadku niskiego miana inhibitora opcja
terapeutyczng jest ciggty wlew cz.8

*Inhibitory



- U pacjentow z wysokim mianem inhibitora
zwykle konieczna jest podaz produktu, ktory
obchodzi blokade

- lekiem z wyboru jest rekombinowany cz. 7a

*Inhibitory



Korzystna moze byc proba indukcji tolerancji
immunologicznej przez powtarzane infuzje
niedoborowego czynnika z zastosowaniem lub
bez immunosupresji.

*Inhibitory



*przed zabiegiem (15-30min.) koncentrat
czynnika 8 lub 9

*leki antyfibrynolityczne: Exacyl 2 godziny
przed zabiegiem, potem przez 7 dni az do
zagojenia dzigsta

*Zebodot wypetnic¢ spongostanem z trombing i
ucisnac gazikiem

*dieta ptynno-papkowata w czasie gojenia
zebodotu

*Leczenie przy ekstrakcjach
zebow



*wystepowanie: 1% populacji

*sposdb dziedziczenia: AD lub AR

*czynnik VWF jest biatkiem adhezyjnym: dziata
jako pomost miedzy kolagenem i ptytkami krwi
oraz taczy sie z kragzacym cz. 8 chroniac go
przed usuwaniem z 0socCza

*Choroba von Willebranda



*ok. 80% pacjentow ma postac klasyczna (typ 1 -
tagodny lub umiarkowany niedobor vWF)

*objawy: krwawienia $luzowkowo-skorne,
Krwawienia z nosa, dzigset, podbiegniecia
krwawe, obfite krwawienia miesieczne

*Choroba von Willebranda



Badania laboratoryjne:
*pomiar stezenia biatka - antygen VWF

*aktywnos$¢ VWF (test czynnosciowy z
rystocetyna)

*Choroba von Willebranda



Leczenie:
* desmopresyna
* koncentrat zawierajacy VWF

* nie powinno sie uzywac krioprecypitatu
(wirusy)

* unikac ASA !

*Choroba von Willebranda



* Kwas epsilon-aminokapronowy
* Kwas traneksamowy
* Spongostan (gabka fibrynowa) + trombina

* Kleje tkankowe (fibrynogen z cz.XIll i trombina
Z jonami Ca)

* Leczenie objawowe i
wspomagajace we wrodzonych
skazach krwotocznych



*Naczyniowe skazy
krwotoczne

Plamica alergiczna



* choroba drobnych naczyn na podtozu
immunologicznym - wzmozona
przepuszczalnosc naczyn

* zwykle po zakazeniach bakteryjnych gardta,
czesto paciorkowcowych

* w przebiegu przewlektych zakazen
* w nadwrazliwosci na mleko, ryby, kraby

*Plamica alergiczna (zespét
Schoenleina -Henocha)



*Zmiany skorne: wykwity plamisto-grudkowe,
czesto krwotoczne w okolicy stawow

skokowych, na wyprostnych czesciach podudzi,
ud, na posladkach

*bole i obrzeki stawdw (skokowe, kolanowe)
*bole brzucha, krwawienia z p.pokarmowego

*biatkomocz, krwinkomocz (zajecie ktebuszkow)

*Zespat Schoenleina -
Henocha - objawy



*zaburzenia perystaltyki jelit - mozliwe
wgtobienie jelit - niedroznosc przewodu
pokarmowego

*nie stwierdza sie nieprawidtowosci w
badaniach ukt. krzepniecia

*Zespat Schoenleina -
Henocha - objawy



*przebieg zwykle tagodny

*w 1% przypadkow zmiany w nerkach moga by¢
przyczyng uszkodzenia i niewydolnosci nerek
(odktadanie sie kompleksow immunologicznych

IgA)

*zdarzaja sie nawroty choroby

*Zespat Schoenleina -
Henocha - przebieg



*leki uszczelniajace naczynia (Cyclonamine,
Rutinoscorbin, preparaty wapnia)

*lezenie w ostrym okresie choroby

*w przypadkach o ciezszym przebiegu:
kortykosteroidy p.o. lub i.v. przez 1-2 tygodnie
(zywienie pozajelitowe)

*utrzymujace sie zmiany w nerkach sa
wskazaniem do wykonania biopsji nerki

*Zespat Schoenleina -
Henocha - leczenie



* 1. Nelson, Pediatria, wyd. | polskie

* 2. K.Kubicka, W.Kawalec, Pediatria,
PZWL, wyd.lll

* 3. Pediatria dla stomatolgdw pod
red. R.Rokickiej-Milewskiej, wyd.IV

*Pi¢miennictwo

—



