Przypadek 3

* Niespetna 10 miesieczny chtopiec przyjety do szpitala z powodu
tendencji do siniaczenia

e Zwywiadu CII ( prawidtowa ) PlIl SN w 41 Hbd, mur. 4260 g, oceniony
na 10 pkt Apgar

* Okres noworodkowy niepowiktany, dotychczasowy rozwoj dziecka byt
prawidtowy, szczepiony wg kalendarza bez powiktan

* USG przezciemigczkowe wykonano w rejonie — wynik byt prawidtowy



Wywiad

e Czy byta infekcja? Czy byty urazy ?
e Czy stosowano jakies leki ?

* Inne objawy ogodlne tj. ostabienie czy rozdraznienie, brak apetytu,
krew w stolcu?

* Czy po urodzeniu otrzymat witamine K?(informacja w ksigzeczce
zdrowia)

* Wywiad rodzinny



Wywiad

* Obecnie chtopiec zaczat raczkowac i rodzice zaobserwowali zasinienie
w obrebie kolan, dodatkowo pojawity sie krwawienia z dzigset

* Wg rodzicow chtopiec nie doznat urazow

* Nie byto infekcji, nie stosowano zadnych lekdéw, nie byto innych
objawow ogodlnych

* Po urodzeniu otrzymat witamine K podskornie

 Wywiad rodzinny : ze strony matki nieobcigzony w kierunku zab.

krzepniecia, krwawienia z nosa u ojca- prowadzono diagnostyke,
wyniki badan prawidtowe



Badanie pediatryczne

 Stan ogolny dobry, bez cech infekcji

e Skéra miejscami zaczerwieniona, w lewym zgieciu fokciowym slad
wynaczynionej krwi po pobraniach z rejonu 2 dni przed przyjeciem do
szpitala

* Na skorze kolan drobne wylewy podskorne, ktére wg rodzicow
pojawity sie po raczkowaniu, ponadto drobne wylewy na podbrzuszu,
ktore wg rodzicow pojawity sie na skutek niewielkiego ucisku



Diagnostyka

* Morfologia z rozmazem
* Biochemia w tym AST, ALT

* Poszerzony uktad krzepniecia, fibrynogen , czynniki krzepniecia VIlI, IX,
XII

* Aktywnosc czynnika von Willebranda
* Grupa krwi



Diagnostyka

* Morfologia — wynik badania bez odchylen
* Biochemia w tym parametry watrobowe w normie

e Uktad krzepniecia: przedtuzony czas kaolinowo — kefalinowy APTT
73,66 s ( N: 28 -40 s)

* Niedobdr czynnika 1X <1% ( N: 50 — 140%)



Rozpoznanie i zalecenia

 Hemofilia B — postac ciezka

Ochrona przed urazami, w razie krwawienia lub urazu pilny kontakt z
lekarzem

Chodzenie w kasku ochronnym
Opieka w Poradni Hematologicznej
Prewencyjne podawanie czynnika IX



/aburzenia krzepniecia - roznicowanie

* Wrodzone zab. krzepniecia : hemofilia A — niedobor cz. VIII, hemofilia
B - niedobdr cz. IX, hemofilia C — niedobor cz. Xl, ch. von Willebranda
— niedobow czynnika vWB.

e Skaza matoptytkowa (polekowa, autoimmunologiczna, poinfekcyjna)
* Matoptytkowos¢ w chorobach rozrostowych np. biataczki
* Niedobor czynnikow protrombiny Il, VII, IX, X w chorobach watroby

* Niedobor witaminy K np. noworodki, niemowleta, zesp. ztego
wchtaniania np. mukowiscydoza, nieswoiste zapalenia jelit

* Urazy nieprzypadkowe



