Problematika krvacivych chorob
v porodnictvi

Bleeding disorders in pregnancy
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Bleeding disorders in pregnancy represent hetero-
genous and often serious group of diseases. Solving
of this problems and proper treatment of the patiens
requires close cooperation between obstetricians
and hematologists. There are disorders specific for
pregnancy (HELLP syndrom) and disorders occurring
independently in pregnancy, but these can be modified
in pregnancy as well. Bleeding and postpartum hae-
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Jako krvacivy stav definujeme krvaceni a zvyse-
ny sklon ke krvaceni nejriznéjsiho druhu (kozni
a slizni¢ni petechie, hematomy po minimalnim
traumatu, epistaxe, enteroragie, hematurie, me-
no- a metroragie, intrakranialni a intraretinalni
krvaceni, nitrokloubni a nitrosvalové krvaceni,
zvySené pourazové ¢i pooperacni krvaceni).
Krvaceni se miize objevit spontanné nebo po me-
chanickém podnétu - traz ¢i iatrogenni podnét
(operace, extrakce zubii, diagnostické invazivni
zakroky) nebo pfi porodu. Etiologicky jde o velmi
heterogenni skupinu onemocnéni. Krvacivé stavy
muZeme rozdélit na vrozené a ziskané. Podle vyvo-
lavajici pfi¢iny ¢lenime tyto poruchy na krvacivé
stavy z destickovych ¢i plazmatickych pfi¢in a na
krvacivé stavy z poruchy cévni stény.

V porodnictvi se mlizeme setkat jak s hemora-
gickymi onemocnénimi specifickymi pouze pro
téhotenstvi (HELLP syndrom), tak s krvacivymi
chorobami vyskytujicimi se na gravidité neza-
visle, ale i ty mohou byt téhotenstvim modifiko-
vany. V dalsim textu budou podrobnéji uvedeny
nejvyznamnéjsi krvacivé choroby komplikujici
téhotenstvi. Sekundarni krvacivé stavy (napft.
diseminovana intravaskularni koagulace nebo
hepatopatie) a krvacivé stavy zplisobené prevazné
porodnickymi komplikacemi nejsou predmétem
tohoto sdéleni.

Tento stav je zplisoben tvorbou shlukl trombocy-
tl v odbérovém médiu. Fale$né sniZzena hodno-
ta desticek stanovend automatickym analyzato-
rem neodpovida skutecnému poctu trombocyttl
in vivo [2]. Vyskytuje se u 0,1-2 % vySetfeni [10].
Jednoduchym testem k odhaleni tohoto fenoménu
je mikroskopické vySetfeni poctu trombocytd v na-
téru periferni krve, poptipadé podle dostupnosti
vySetfenivjiném odbérovém médiu. Tato jednotka
nepredstavuje riziko krvaceni, a je tedy klinicky
nevyznamnd, uvadime ji zde z diferencidlné dia-
gnostickych dtvodd.

Relativneé Casto se setkavame s gestacni trombocyto-
penii. Vyskytuje se asi u7 % gravidit [2]. Nejcastéji
se objevuje na konciII. ¢iveIIl. trimestru [4]. Je jed-
nak dilucni etiologie - zptisobena nartistem objemu
plazmy, ale byla prokdzana i zkracena doba preZzi-
vani trombocytl u téhotnych Zen. Pocty desticek se
pohybuji v rozmezi 80-150x10°/1, pouze vzacné Kle-
sajipod tuto hodnotu [2]. Gestacni trombocytopenie
je benigni stav nevyzadujici terapii. Spontanni
Uprava nastava vétsinou do 2 tydni po porodu.
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Trombocytopenie na autoimunitnim podkladé
doprovazi celou fadu autoimunitnich chorob, vy-
skytuje se ale i samostatné - jako primarni imu-
nitni trombocytopenie (ITP). Trombocytopenie je
v téchto pripadech zplisobena zvySenou destrukci
desticek v retikuloendotelovém systému (nejcastéji
sleziny) poskozenych navazanim autoprotilatek
proti destickovym glykoproteinovym receptorim
GP IIb/11Ia a GP Ib/V/IX [1]. Onemocnéni se vysky-
tuje ve dvou formach - ve formé akutni, vznikajici
nejcastéji po predchozi infekci, a v chronické for-
mé, kdy se Casto vyvolavajici pti¢inu tvorby auto-
protilatek proti destickdm nepodati odhalit.
Nejcastéjsim klinickym projevem ITP je krvaceni
destickového typu, tj. kozné slizni¢ni krvaceni (pe-
techie, ekchymozy, sufuze, epistaxe, krvaceni do
GIT, hematurie), vzacnéji se pti tézkych formach
setkavame i s krvacenim do CNS.

Incidence ITP v téhotenstvi je méné nez 0,1 %, i tak
predstavuje z klinického hlediska nejvyznamnéjsi
trombocytopenii v gravidité [1]. Onemocnéni pred-
stavuje riziko jak pro matku, tak pro plod, protoze
protilatky se vzhledem Kk prislusnosti ke tfidé IgG
svym Fc fragmentem vazou na specifické receptory
placenty a pronikaji do fetalniho obéhu. U plodu
poté mohou vyvolat stejnym mechanismem jako
u matky trombocytopenii i tézké krvaceni, prede-
v§im intrakranidlni. Vyskyt trombocytopenie pod
50x10°/1u novorozencli matek s ITP se udava kolem
10 % [1]. Typicky dochazi nékolik dni po narozeni
k dal$imu poklesu trombocytl a k ipravé do dvou
tydnt od porodu. SniZeni poctu destic¢ek u ditéte
nelze predikovat na zakladé poctu trombocyt ¢i
vyskytu krvacivych projevli u matky.

V prenatalni péci pristupujeme ke kazdé téhotné
zené individualné. Pacientky s po¢tem trombocy-
tl nad 30x10%1 bez pfidatné koagulaéni poruchy
a krvacivych projevii nevyzaduji terapii, ta je indi-
kovana pfi snizeni destic¢ek pod tuto hranici nebo
pii projevech hemoragické diatézy u nemocné
s trombocyty pod 50x10°/1[1]. V. aIl. trimestru té-
hotenstvi je doporucovano u nelécenych pacientek
monitorovat pocet trombocytli jednou mési¢né, ve
III. trimestru dvakrat mési¢né, s blizicim se termi-
nem porodu jednou tydné. Hodnota trombocyt
bezpec¢nd pro porod se pohybuje kolem 50x10°/1,
stitu¢ni terapii trombocytarnim koncentratem.
Provedeni epiduralni ¢i spinalni anestezie je moz-
né pri poctu trombocytl nad 80x10°/1 [5].
Terapeutickym pfistupem prvni linie je podani
kortikosteroidi, cilem je dlouhodobé dosazZeni
hodnot trombocyti nad 50x10%/1[1]. V pfipadé se-
lhani této terapie nebo kontraindikaci kortikoid
(diabetes mellitus, hypertenze) je indikovana in-
travenézni aplikace vysokych davek imunoglobu-



lind (IVIG) a u rezistentnich nemocnych lze zvazit
i splenektomii.

Z kortikosteroid uzivame nejcastéji prednisolon
v davce 1-2 mg/kg/den, event. dexametazon v ini-
cidlni davce 40 mg/den s postupnou redukci, cilem
je dosaZzeni hodnot trombocyti nad 50x10%/1 [1].
Dlouhodoba aplikace vysokych davek kortikoste-
roidil je v téhotenstvi rizikova vzhledem ke zvySe-
nému riziku preeklampsie, gestacniho diabetu,
snizeni kostni denzity a postpartalni psychézy.
Naproti tomu obavané riziko selhani nadledvino-
vych funkci plodu je pti podavani prednisolonu mi-
nimalni, nebot 90 % se metabolizuje v placenté.
Intravendézni imunoglobuliny vyraznym zptso-
bem zlep§ily prognézu téhotnych s ITP. Davkovaci
schémata byvaji rtizna, vétSinou se podava
0,4 g/kg po dobu 5 dnii, nebo 1-2 g/kg jednorazové.
Efekt 1ze pozorovat u 75 % pacientek, trva ovSem
pouze 4-6 tydni a opakované podani je provaze-
no nezanedbatelnym rizikem alergickych reakci.
Vyhodou je transplacentarni prinik IVIG, 1ze tedy
ocekavat terapeuticky efekt i na plod.
Splenektomie je v gravidité vzhledem Kk rizi-
ku peroperacnich komplikaci a potratil indikova-
na az po selhani konzervativni terapie, nejlépe
vell. trimestru. Pro pfipravu je mozné pouZzit IVIG,
popiipadé trombocytarni koncentraty.

U refrakternich forem lze pouzit i dalsi 1éky, které
jsou pro nedostatek zkusenosti s jejich podavanim
v gravidité relativné kontraindikované (azatio-
prin, cyklosporin A, monoklonalni protilatka
anti-CD 20).

Tromboticka trombocytopenicka purpura je akut-
ni, Zivot ohroZujici onemocnéni, charakterizované
typickou, v rizné mifte vyjadfenou, pentadou pti-
znakidl: mikroangiopaticka hemolyticka anémie,
konzump¢ni trombocytopenie, pestry neurologic-
ky nalez, teplota, porucha renalnich funkci [7].
Onemocnéni je zptsobeno hlubokym deficitem
enzymu metaloproteinazy, ktery za normalnich
okolnosti §tépi multimery von Willebrandova
faktoru (VWEF) [10]. Pri absenci normalni funkce
metaloproteindzy dochazi ke generalizované tvor-
bé trombi bohatych na VWF a trombocyty v mi-
krocirkulaci, coz ma za nasledek ischemii tkani
azmény v krevnim obraze [3]. Mikroangiopaticka
hemolyza je nasledkem mechanického poskozeni
Cervenych krvinek. Tromby v mikrocirkulaci vedou
k poskozeni nebo iplné destrukci erytrocytii, které
proudi ziZenym cévnim feciStém relativné velkou
rychlosti. V natéru z periferni krve nachazime
rizné velké nepravidelné fragmenty cervenych
krvinek, tzv. schistocyty [7]. V dlisledku probiha-

jici hemolyzy dochazi k retikulocytéze, vzestupu
sérovych hladin nepfimého bilirubinu a celkové
laktatdehydrogenazy (LDH), nasledkem generali-
zované tvorby trombi je konzumpce trombocytil
s naslednou tézkou trombocytopenii.
Onemocnéni je vzacné, 3-7 pripadd na 1 milion
obyvatel [3]. Pficinou nedostatku metaloproteinazy
je bud vrozeny deficit (familidrni forma zpiso-
bena mutaci genu), nebo pritomnost protilatky
proti enzymu (ziskana forma) provazejici infekce,
tumory, systémova onemocnéni a dalsi. Celkem
10-20 % pripadl ziskanych forem je indukovano
téhotenstvim, stejné tak familidrni forma se ¢asto
manifestuje pravé v gravidité. V terapii je metodou
prvni volby vyménna plazmaferéza, provadéna
opakované az do dosazeni normalizace parametrii
krevniho obrazu a vymizeni neurologické sym-
ptomatologie, u ziskanych forem se k této 1é¢bé
pridavaji i kortikosteroidy, popfipadé dalsi imuno-
supresiva. Substitu¢ni terapii koncentraty trom-
bocytt je tfeba se vyhnout, mtZze vést k rapidnimu
zhorSeni stavu potenciaci okluze cév [7].

HELLP syndrom je jednou z nejzavaznéjsich kom-
plikaci téhotenstvi; vyskytuje se bud v souvislosti
s preeklampsii, nebo jako samostatna nozologic-
ka jednotka. Postihuje 0,2-0,4 % téhotnych Zen
a 10-20 % Zen s tézkou preeklampsii. Samotna
preeklampsie je provazena v 50 % pripadi trombo-
cytopenii [1]. HELLP syndrom patfi do skupiny tzv.
mikroangiopatickych trombopenii. Je zpiisoben
generalizovanou endotelidlni dysfunkci ptfi poruse
placentace, kterd ma za nasledek generalizovanou
tvorbu trombti v mikrocirkulaci s konzumpci trom-
bocyth a mikroangiopatickou hemolyzu [5].
Syndrom byl popsan poprvé Weinsteinem v roce
1982 [9]. Typickymi laboratornimi nalezy, které
davaji syndromu nézev, jsou hemolyza (H), ele-
vace jaternich testd (EL) a trombocytopenie (LP).
Dominujicim klinickym pfiznakem je bolest v epi-
gastriu, kterd byva rizné intenzity a je zptisobena
napinanim jaterniho pouzdra, a dile nauzea se
zvracenim. Dal§imi pfiznaky byvaji bolesti hlavy
a poruchy vizu, onemocnéni se ale mtiZe projevo-
vat i atypicky, napf. epistaxi.

Pribéh onemocnéni byva véts§inou velmi rych-
ly a nemocna nemusi mit zpocatku témér zadné
Kklinické pfiznaky. Stanoveni diagnézy necini pfi
typickém pribéhu a laboratornim nalezu potiZe,
diferencidlné diagnosticky jej musime odlisit od
preeklampsie, akutni steatézy jater, hepatitidy,
cholecystitidy, trombotické trombocytopenické
purpury (TTP) ¢i hemolyticko-uremického syndro-
mu (HUS). Jedinou kauzalni 1é¢bou, stejné jako
u preeklampsie, je ukonceni gravidity [8]. Ostatni
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1é¢ba je pouze podplirna a substituc¢ni. Sestava
z peclivé korekce hypertenze, Gpravy vnitiniho pro-
stfedi, substituce Cerstvé mrazené plazmy, erytrocy-
tli a trombocytd podle aktudlnich hodnot krevniho
obrazu a parametrti koagulace a pfitomnosti krvaci-
vych projevil. VétSina autorti doporucuje podavani
kortikoidl. Asiu tfetiny pfipadti se HELLP syndrom
vyviji nebo zhors$i aZ po porodu (do 48 hodin). V pii-
padé fulminantniho pribéhu HELLP syndromu ne-
lepsSiciho se po vycCerpani terapeutickych moznosti
uvedenych vyse je indikovana vyménna plazmaferé-
za. Zavaznymi komplikacemi HELLP syndromu jsou
porucha krevni srazlivosti v podobé diseminované
intravaskularni koagulace (DIC), abrupce placenty,
akutni renalni insuficience, subkapsularni hema-
tom az ruprura jater ¢i intracerebralni krvaceni.
Abrupce placenty se vyskytuje u HELLP syndromu
v7-20 % pripadd a je Casto provazena tumrtim plodu
a rozvojem DIC [9].

Heterogenni skupina raritnich poruch s pfevazné
autozomalneé recesivni dédi¢nosti a se sklonem
ke zvySenému krvaceni, predevs§im kozné-sliz-
niénimu. Podle mista primarniho postizeni je
délime do nékolika skupin: poruchy adhezivity
(Bernardtiv-Souliertiv syndrom), poruchy agrega-
bility (Glanzmannova-Naegeliho trombastenie),
poruchy sekrece trombocytii, poruchy trombocy-
tarni prokoagulac¢ni aktivity (Scottiv syndrom)
a dalsi [10]. Podrobnéjsi popis jednotlivych chorob
presahuje ramec tohoto sdéleni. Laboratorné pro-
kazujeme predevsim poruchu agregace trombocytil
s jinak normalnim koagula¢nim nalezem, pocet
trombocyth m@Ze byt v normé, nebo sniZeny po-
dle typu poruchy. V 1é¢bé uzivaime hemostyptika,
antifibrinolytika, DDVAP (dezmopresin), v zavaz-
nych pfipadech substituci koncentraty trombocyt
¢i rekombinantni aktivovany faktor VII [6].

Hemofilie A (nedostatek faktoru VIII) je nejcastéjsi
vrozenou koagulopatii s vyskytem kolem 1/5000
narozenych muzi a predstavuje 80-85 % pripadi
hemofilie [8]. Hemofilie B (nedostatek faktoru IX)
je vzacnéjsi, vyskytuje se asi u jednoho pripadu
na 30 000 narozenych muz [8]. Obé onemocnéni
jsou vazana na chromozom X, z tohoto divodu
jsou postiZeni téméf vyhradné muzi a Zeny jsou
prenaSeckami s koncentraci koagulaé¢niho faktoru
VIII nebo IX kolem 50 % normalni koncentrace,
nicméné ani normalni hladina nevylucuje prena-
SeCstvi. Klinicky jsou obé onemocnéni podobna,
projevuji se podle tiZe deficitu rizné zavaznymi
krvacivymi komplikacemi a prodlouzenim APTT.
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Asi 50 % prenasecek vyzaduje pro nizkou hladinu
koagula¢niho faktoru lécebnou intervenci pred
vétSim chirurgickym zdkrokem a obcas dochdzi
ik posttraumatickému ¢i poporodnimu krvaceni,
spontanni krvacivé projevy typické pro postiZzené
muze u pfenaSecek nebyvaji. V téhotenstvi typicky
stoupa hladina faktoru VIII, naproti tomu hladina
faktoru IX se neméni. Z tohoto dlivodu pfenasecky
hemofilie B castéji vyzaduji v téhotenstvi 1écbu,
aby se zabranilo krvaceni.

Je-li matka pfenaSecka, muZzsky plod ma 50%
riziko, Ze bude postiZzen, Zensky plod ma 50%
riziko prenaSecstvi, vSechny dcery hemofilika
jsou prenasecky, vSichni synové hemofilika jsou
zdravi (pokud nejde o mutaci vzniklou de novo)
[3]. Nedilnou soucasti péce o téhotné zZeny z rodin
s vyskytem hemofilie je genetické poradenstvi.
Prenatalni diagnostika se obvykle provadi v ro-
dinach s tézkou hemofilii. Méla by zahrnovat
molekularné genetické metody s pfimou detekci
mutace (pokud je v rodiné znama) nebo sekvencni
analyzu genu. Geny pro faktor VIII a IX se nacha-
zeji na chromozomu X. Kolem 45 % tézkych hemo-
filif A vznika z divodu inverze v intronu 22 genu
pro faktor VIII [8]. Ostatni mutace jsou prevazné
bodové nebo dele¢ni. Hemofilie B je zapfi¢inéna
velkym mnozstvim bodovych mutaci a deleci.
Vysetfeni je mozno provadét z bunék choriovych
K1kt v 11.-13. tydnu téhotenstvi. Jinou moZnosti je
preimplantacni geneticka diagnostika s vybérem
embrya zenského pohlavi.

Management a terapie v téhotenstvi: Gravidita
u Zen s poruchami krevni srazlivosti by méla byt
vedena v nemocnici s hemofilickym centrem.
Hladiny faktoru VIII nebo IX by mély byt béhem
téhotenstvi pravidelné kontrolovany. K bezpecné-
mu provedeni diagnostickych testli (odbér vzorki
choriovych klkii, amniocentéza) by méla byt hla-
dina faktoru alespon 50 %. Epiduralni anestezie je
pfiporodu moznd, pokud je hladina koagula¢niho
faktoru rodicky vy$sinez 40 %. Riziko intrakranial-
niho krvaceni plodu po normalnim vaginalnim
porodu je velmi nizké (1-4 % u tézkych hemofi-
likd1). Rutinni provadéni cisarského fezu neni
indikovano, pokud k nému nevedou jiné porod-
nické divody. Naproti tomu je pro vysoké riziko
intrakranidlniho krvaceni absolutné kontraindi-
kovana vakuumextrakce a doporucovano neni ani
uziti porodnickych klesti. Terapie je substitucni,
pomoci koncentratt faktoru VIII ¢i IX, vyrobenych
z plazmy darctl ¢i rekombinantné [2].

Von Willebrandiv faktor hraje klicovou roli v tvor-
bé primarni hemostatické zatky - umoznuje adhe-
zi trombocytl k mistu poskozeni cévni stény a da-



le stabilizuje koagulacni faktor VIII, ktery chrani
pred predéasnou degradaci [3]. Von Willebrandova
choroba je nejcastéjsi dédicna krvaciva choroba,
prevalence v populaci dosahuje az1 %, postihuje
obé pohlavi [10]. Existuje nékolik subtypli von
Willebrandovy choroby (vWD), ale fenotyp je
obvykle mirny. Ve vétSiné pripadt se vWD dédi
autozomalné dominantné, vzacnéji jde o auto-
zomalné recesivni chorobu. Pacienti mohou mit
poruchu von Willebrandova faktoru kvantitativni
(typ 1), nebo kvalitativni (typ 2 s nékolika podty-
py), mala ¢ast pacientii ma velmi nizkou aktivitu
ihladinu faktoru VIII (typ 3). Laboratorni nalez je
variabilni, zavisly na typu onemocnéni. Typicky
je deficit vWf a FVIII, vétSinou spojeny s prodlou-
Zenim APTT a poruchou agregace trombocytii.
Klinickym projevem je krvaceni, predevsim do
kliZe a sliznic. Typickym projevem byva velmi
zavazné pooperacni nebo pourazové krvaceni,
a to i u pacientd s iplnou absenci spontannich
krvacivych projevii. BEhem téhotenstvi hladina
vWI vyrazneé stoupa, proto je zde riziko krvaceni
velmi nizké a vétSinou neni tfeba zadnych 1éceb-
nych opatfeni. Naproti tomu je zvySené riziko
krvaceni v poporodnim obdobi, kdy se vW{ rych-
le vraci k vychozim hodnotam pfed graviditou.
Management v téhotenstvi: Hladina viWf 50 % je
obecné povazovana za bezpecnou v téhotenstvi
ibéhem vaginalniho porodu a Sestinedéli. V pti-
padé cisarského fezu nebo operacniho vaginalniho
porodu by se méla hladina faktoru udrzovat pres
50 % jesSté po dobu nejméné 3 aZ 4 dnti po porodu,
nejcastéji jsou uzivany plazmatické koncentraty
s obsahem vWT,

¢ mo mné ; : Strukturdlni defekty fib-
rinogenu (s autozomalné dominantni nebo ko-
dominatni dédi¢nosti) maji za nasledek tvorbu
defektniho fibrinu, coZ m@Ze vést jednak ke kr-
vacivym projevim, jednak i k zvySenému sklonu
k tromboéze, protoze defektni struktura fibrinu
dostatecné nestimuluje fibrinolyzu. U 40-55 %
pacientti je pribéh onemocnéni asymptomatic-
ky. Ve 25-50 % pripadti dochazi ke krvaceni po
arazech, pti porodu ¢i operacich. Méné casto se
vyskytujii spontanni krvaceni, jako je krvaceni
z nosu, hypermenorea, a nékdy i podkozni he-
matomy. U 10-20 % pacientl je zvySené riziko
trombotickych komplikaci (Zilni i tepenné trom-
bézy) [3]. U Zen jsou castym nalezem opakované
potraty. V laboratornich nalezech je prodlouzen
APTT (aktivovany parcidlni tromboplastinovy
¢as), INR (protrombinovy cas) i TT (trombinovy
cas). TT je nejcitlivéjsi test pro diagnostiku po-

ruch fibrinogenu. Hladina fibrinogenu je vari-
abilni, m@ze byt zvySena, normalni i sniZzena.
Terapie pacientli s dysfibrinogenémii je zavisla
na klinickych projevech. Nemocné se zvySenym
rizikem krvaceni (podle anamnézy) 1é¢ime ja-
ko u hypo- nebo afibrinogenémie, u pacientt
s trombotickymi komplikacemi postupujeme
individualné podle miry rizika recidivy tromb-
embolismu, antifibrinolytikim se snazime vy-
hnout. Hladina fibrinogenu zajistujici t¢innou
hemostazu se pohybuje kolem 1 g/1 [3].

HPO;: mo né ; aa; mo né ; jsou
vzacna, vétSinou autozomalné recesivné dédic¢na
onemocnéni. Krvaceni jsou rizné zavazna, ale
intenzita vétSinou nekoreluje s vysi hladiny fibri-
nogenu. Spontanni potraty nejsou castéjsi oproti
nepostizené populaci [6]. V laboratornich nalezech
nachazime kromeé nizké hladiny fibrinogenu a pro-
dlouzeni vSech koagulacnich testdi rovnéz poruchu
agregace trombocytli. V ptfipadé krvacivych kom-
plikaci podavame koncentraty fibrinogenu, event.
kryoprecipitat nebo Cerstvé zmrazenou plazmu
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prodlouzenim INR. Homozygoti mivaji krvacivé
projevy v zavislosti na tizi defektu, u hladiny pod
1% jsou krvaceni téZkého stupné. V terapii uzivame
koncentraty F VII, koncentraty protrombinového
komplexu ¢i Cerstvé zmraZenou plazmu s cilem
dosahnoyt 15-20% koncentrace F VII.

11 a o Xjevelmivzacna autozomalné
dédicna krvaciva choroba s intenzitou krvaceni
zavisejici na tizi deficitu. Klinicky obraz u tézkych
deficitdi s hladinou faktoru pod 1 % je podobny jako
u hemofilie, pfi hladiné nad 10 % se vyskytuje krva-
ceni pouze béhem operace, porodu a pti zranénich.
V laboratofi nachdzime prodlouzeni APTT i INR.
V terapii uzivame plazmu nebo koncentraty pro-
trombinového komplexu. Cilem je zvysit iroven F
X na 10-40 %. Vzhledem Kk riziku tromboembolic-
kych komplikaci by hladina F X po uziti koncent-
ratu nemgla prekrocit 50 % [3].

14 @ o X jevzacny koagulacni deficit
s autozomalné recesivni dédi¢nosti. Laboratorné
je charakterizovan prodlouzenim APTT s normal-
nim INR, TT1iagregaci. Krvaceni je obecné mirné,
nejcastéji spojené s traumatem nebo chirurgickym
zakrokem. Naproti tomu hypermenoreu udava
vétsina zen s deficitem F XI [3]. V terapii 1ze pouzit
koncentraty F XI a plazmu, v kombinaci s antifi-
brinolytiky. Cilova hladina faktoru XI je 30-45 %.
Po podani koncentratu F XI se mohou vyskytnout
110 % pacientti trombotické komplikace typu DIC
a arterialpich tromboz [3].

12 a o X (faktoru stabilizujiciho fib-
rin) - autozomalné recesivné dédicna porucha,
krvacivé projevy pozorujeme pouze u homozygotti
s hladinou faktoru pod 1 %, u nichz dochazi ke kr-
vacen{ jiz od narozeni - ¢asté je krvaceni ze Spatné
se hojiciho pupecniku [3]. Krvaceni po trazech ¢i
operacich se objevuje typicky az s nékolikadennim
odstupem, dal$imi projevy jsou $patné hojeni ran
a recidivujici potraty. Zakladni koagulacni testy
jsou v normé, diagnézu potvrdime stanovenim
hladiny F XIII, event. screeningové testem rozpust-
nosti koagula. V terapii je mozno pouzit Cerstvé
zmrazenou plazmu, kryoprecipitat ¢i koncentrat
F XIII, cilova hladina je 2-5 % [6].

Téhotenstvi je i za fyziologickych podminek z di-
vodu hormonalnich a hemodynamickych zmén
velkou zatézi pro stabilitu hemokoagulacniho
systému, v piipadé pritomnosti krvacivé choroby
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toto obdobi vyzaduje tizkou spolupraci porodni-
ka s hematologem, event. dal$imi odborniky.
V soucasné dobé je krvaceni nejcastéjsi pricinou
matefské mortality.

Tato prace byla podpofena internim
grantem LF UP LF-2013-004 a vyzkumnym
zamérem MSMT - MSM 6198959205.
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