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Patient NPP
« A mindennapi gyakorlatban rutinszerii az INR merese, azonban o e R .
verzes esetén sem gondolunk mindig az APTI vizsgalatara pateni bt e T
Az APTI izolalt megnyulasa felnottekben felkeltheti a szerzett bl gl — | [Does Not Correct= Inhibitor Pattem
gatlotestes hemofilia gyanujat
oEz a korkép kezeletlen esetben életveszelyes verzeshez, halalhoz — —_—
vezethet \ /

Immediate Mix = measure PT or aPTT immediately

Incubated Mix = incubate samples for 1-2 hours at 37°C, then measure aPTT

ESETBEMUTATASOK

e 1. beteg (R.F-ne, 85 ev)
-Anamnézis: hypertonia, veleszuletett hallascsokkenés
-2025. juliusaban tornazas kozben suffusio jelent meg az alkarjan,
majd testszerte haematomakat észlelt

FVIIl-szint (%) 1 3 0

Gatlotesttiter

. 2. beteg (K.Gy-né, 79 év) (BU) )-8 )3 »296
-Anamnezis: hypertonia, basocellularis carcinoma eltavolitasa
-2025. augusztusaban tarkotdji repesztett fejsebbdl szivargd vérzés, Week: 1 ? 3 4 5 6
normocytaer, izolalt anaemia miatt kezdtiik kivizsgalasat Cyclophosphamide A
1000 mg, i.v.
e 3. beteg (F.F-ne, 93 éev)
-Anamnézis: hypertonia, 2-es tipusu diabetes mellitus, COPD, pitvar- Dexamethasone " A A "
fibrillatio, ischaemias szivbetegseg, kronikus veseelegtelenseg, 40 mg, i.v./p.o.
-2025. aprilisaban macrocytaer anaemia miatt folsavpotlast kezdtek, [
juliusban ismét transzfuziot igénylé anaemia, gastroscopia nem T b

igazolt veérzésforrast
-2025. augusztusaban gyengeseg, izolalt, normocytaer anaemia
miatt kerult sor felvetelere

e Indukcios immunszuppressziv kezelésuket CyDri protokoll szerint
kezdtuk meg

o Az immunszupressziv terapia sikertelensege, akut verzes esetén
szukseg lehet az un. bypass szerek hasznalatara

« Bypass szerek: rekombinans VIl a faktor, aktivalt protrombin komplex

Hemoglobinszint 95 71 80 koncentratum (aPCC)
(/) o Kozben keresni kell a kivalto okokat (malignitas, autoimmun
MCV (fl) 91 88 96 betegsegek, infekcio)
Reticulocytaszam
(G/1) 198 210 260
LDH (U/1) 414 269 300 e 1. beteg: R.F-né
Haptoglobin -El§6 c,iklus CyDRi kezeléset jarobetegkent komplettaltuk
(a/\) 0.96 1.39 0.75 -Galtlotesttitere csokkent, azonban FVIII szintje nem emelkedett,
emiatt egy ujabb ciklust kezdtiink. FVIII szintje emelkedik.
e 2. beteg: K.Gy-né
-Az elso ciklus kozben haemodinamikai megingast okozo bor-es
nyalkahartyaverzes jelentkezett, hemofilia kozpontba helyeztik at
-FVIII szintje emelkedik, gatlotesttitere csokken.
e 3. beteg: F.F-né
INR 1.19 0.94 1.10 -Haemodinamikai megingast okozo testiiregi verzes miatt hemofilia
kozpontba helyeztiik at, bennfekvése alatt exitalt.
APTI (s) 83 68 161
D-dimer (mg/l) 3.0 2.5 3.8 KOVETKEZTETESEK
Fibrinogen (g/1) 3.8 3.5 3.9

« Faktorhiany

Heparin

Direkt trombin inhibitorok
_upus anticoagulans

Specialis inhibitor (VIII, IX, XI faktor ellenes)

o A belgyogyaszati osztalyon ismeretlen eredetli anaemia, fokozott
verzekenyseg miatt kivizsgalas alatt allo betegek alvadasi
vizsgalatainak rutinszeri resze kell, hogy legyen az APTI is, ami
segithet kiszlirni a szerzett gatlotestes hemofiliat

o A véerzest szilkseg eseten bypass szerekkel kell kontrollalni

oAz azonnal elkezdett kombinalt immunszupressziv kezeles segithet
megelozni a sulyos, potencialisan életet veszelyezteto verzest,
jelentosen  javitva ezaltal ezen betegpopulacio tuleléset,
életmindséget.
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