Hemokoagulace v kostce



Poruchy hemostazy |

 Krvacivé stavy — porucha nékterého z hemostatickych mechanismu, z
poruchy cévni stény, funkce krevnich desticek, Ciniteld plazmatické
koagulace a fibrinolytického systému

* Trombofilni stavy — tromboembolické prihody z poruch hemostaticke
rovnovahy



Poruchy hemostazy I

e Krvacivé stavy z cévnich pricin, vrozenég, ziskané
 Krvacivé stavy z destickovych pricin (70%)

Trombocytopenie — snizena tvorba, zvyseny zanik
krevnich desticek

Trombocytopatie, vrozeneg, ziskané

e Koagulopatie — snizena koncentrace nebo aktivity
koagulacnich faktord (hemofilie)(20%)

e Cévni hemoragické diatézy (10%)




Hemostaza — prehledne schema
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Trombocytopenie

* Poruchy tvorby trombocytu

e ZvySeny obrat trombocytU (protilatky)

* Hypersplenizmus

* Nahrada srdecni chlopné mechanickou protézou
* Hemolyticko-uremicky syndrom

* Tromboticka trombocytopenicka purpura



|diopaticka trombocytopenicka
purpura (ITP)

* Slezina je hlavnim mistem tvorby autoprotilatek a
hlavnim mistem odbouravani trombocytu

* Klinicky: petechie, epistaxe, bez splenomegalie,
mozné intracerebralni krvaceni

* Dg.: izolovana trombocytopenie, antitrombocytarni
protilatky IgG, obrovské trombocyty

e Terapie: substituce trombokoncentratem, kortikoidy,
imunoglobuliny, splenektomie




Trombocytopatie

* NarusSena funkce trombocytu pfi jejich normalnim poctu

* Byva po lécich - ASA, dextran, pri uremii, u mnohocetného myelomu
(monoklonalni protilatky)

* PoCet trombocytl v normé, prodlouzena doba krvaceni
* Terapie kauzalni prfi znamé pricing, jinak jen staveni krvaceni



Koagulopatie

* VVrozené: hemofilie, von Willebrandlv
syndrom a cetné dalsi (vzacné)
Leidenska mutace

e Ziskané: poskozeni jater, nedostatek vitaminu K, malabsorpcni
syndrom, konsumpcni koagulopatie, hyperfibrinolyza napfri pri DIC



LecCba vrozenych koagulopatii

* Heterozygot x homozygot
* \VVySSi riziko u homozygotU
e Dusledna prevence TEN

* Ev. trvala antikoagulancia



Kralovna Victorie




hemofilie

e Tato panovnice byla velmi plodna, s manzelem princem Albertem méli
devet déti, z toho byl jeden syn hemofilik a dveé dcery prenasecky.
Diky dochovanym rodokmenum i historickym faktim Ize na rodiné
kralovny Viktorie sledovat, jak se hemofilie Sirila na dalsi generace a
jak ovlivnila nejen zivot postizenych osob, ale i historicky vyvoj v
tehdejsi Evropé.



Hemofilie A,B

U hemofilie A je nedostatek srazeciho faktoru VIII

a u hemofilie B chybi srazeci faktor IX. Hemofilii A ma priblizné jeden z
5 000 az 10 000 muzu, zatimco hemofilie B je méné Casta a objevuje se
priblizné u jednoho z 25 000 muzu. Obé formy postihuji zejména muze.



Dedichost hemofilie A,B

* Hemofilie A i B se obvykle dédi, ale mohou se objevit i v pripadé, ze se
porucha v rodinné anamnéze dosud neobjevila. U 30 % hemofiliku s
formou A a B vznikne onemocnéni spontanne, tedy mutaci vlastnich
genu.



Lécba hemofilie

 Substituce chybéjiciho faktoru- profylakticka nebo okamzita pfri
krvaceni

* Prevence Urazu



Koagulacni kaskada
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Vaskularni hemoragické diatezy

Petechialni krvaceni, hemoragické makuly na hyzdich a distalnich
extenzorovych ¢astech bércl

* \rozené — Renduova Oslerova nemoc (hereditarni hemoragicka
teleangiektazie)

e Ziskané — dlouhodoba terapie kortikoidy, avitaminoza C, alergicka
vaskulitida



Gastroenterologie — nemoci

jicnu

* \/lySetrovaci metody — ezofagoskopie, RTG pasaz
jicnem, dynamicka scintigrefioe jicnu, pH-metrie
jicnu, endoskopicka ultrasonografie, biopsie

* Dysfagie a nemoci provazené dysfagii

Horni dysfagie (nador, divertikl, struma, suchost
sliznice)

Dolni dysfagie (nador, neuromuskularni poruchy,
nador mediastina, bronchl, aneurysma aorty)



