Poruchy koagulace

Fyziologie srazeni krve

Hemostdza = stav, kdy na jedné strané je zajisténa tekutost krve, zatimco
na druhé strané v pripadé krvédceni dochazi k zastavé (x hemokoagulace =
funkce plazmatickych koagulac¢nich faktor()

= 1) tvorba koagula — srazenina
2) aktivace — zéstava (omezené na potrebny Usek)
3) odbouravani koagula (aby neprekazelo v cirkulaci)

slozky:

primarni hemostaza
plazmaticky koagulacni systém
inhibitory srazeni

fibrinolyticky systém

inhibitory fibrinolyzy

Poruchy hemostazy — koagulopatie
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Koagulaéni kaskada

Jde o krvacivy stav zplsobeny snizenou koncentraci nebo aktivitou plazmatickych koagulaénich faktorg.

Vrozené koagulopatie

Hemofilie
= vrozeny defekt f.VIII (hemofilie A)
= vrozeny defekt f.IX (hemofilie B)
= recesivné dédi¢na choroba vazana na chromozom X, zeny prenasecky
= prenatalni diagnostika jiz 10.—12. tyden — odbér choriovych klk{, vySetieni DNA u rizikovych rodin, pozdéji

odbér krve z pupecniku plodu
klinicky obraz:
m fVIIl =1 %, f.IX = 2 % (spontanni krvaceni do kloubd, svald)

= fVIII 5-10 %, f.IX 2—6 % (krvaceni po Urazech nebo operacnich vykonech)

= fVII =10 %, f.IX = 6 % (lehkd forma)

= nasledky: typickd hemofilickd artropatie az amyléza kloubu, invalidita, rozsdhlé hematomy svald, psoaticky

syndrom

= |ab. ndlez a lé¢ba: aPTT, stanoveni f.VIll a f.IX; 1é¢ba substitu¢ni a podplrna, prevence nasledk{; terapeuticky

rezim v nemocnici — priprava k operaci (Ié¢ba krvaceni do GIT, CNS)

= hemofilie C: defekt f.XI
= parahemofilie: defekt f.V

Von Willebrandova choroba

autozomalné dédi¢na

nedostatek nebo funkéni porucha vWF (k adhezi desticek)
VWF je nosic pro f.VIII

nedostatek vVWF mUze vést k nedostatku f.VIII

krvaceni do klze, sliznic, epistaxe, hypermenorhea
prodlouzené krvaceni po porodu, Uraze, chirurg. zakroku
soucasné s nedostatkem f.VIII - krvdceni jako u hemofilie
[éCba: substitucni, v lehkych pripadech vazopresin

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Von Willebrandova choroba.

Ziskané koagulopatie
Porucha resorpce a vyuziti vit. K

= nedostatecnd syntéza faktord
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= postizeni jaternich bunék
= porucha transportu vit.K pri obstrukcni Zloutence
= porucha resorpce ve strevé

= predavkovani Ié¢by dikumariny (kamavitiv, mrazena plazma, koncentréat faktorl protrombinového komplexu)
Diseminovana intravaskularni koagulace (DIC)

- nutny vyvolavajici okamzik
= vyvoj DIC

a) dojde k aktivaci koagula¢niho systému (kdyz to nema byt) - vznik mikrotrombu - ukladani v orgdnech
b) spotfeba koagula¢niho materidlu - vznik hypokoagulacniho stavu

c) defibrinace

d) fatalni krvaceni

= pricina: vyplaveni endotoxind, uvolnéni tkanového tromboplastinu, vyplaveni proteolytickych enzymd, reakce
antigen — protildtka

= doprovazi: porodnické komplikace, Urazy, infekce, sepse, anafylakticky Sok

= pribéh: faze aktivace (mikrotrombolizace), faze kompenzovana a dekompenzovana, faze excesivni aktivace
sekundarni fibrinolyzy

= |éCba: substituce vsech slozek (MP, trombo, fibrinogen, EM), eliminovat vyvolavajici moment

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Diseminovana intravaskularni koagulace.
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