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(LR. Lépori: Hemofilia PZWL, Warszawa 2011)
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Ptytki krwi
Prawidtowa liczba 150-400 G/

Matoptytkowos$é < 100 G/I, nadptytkowosc > 450
G/l

Objetosc ptytek krwi (mean platelet volume,
MPV) - 5-10 fl; zwiekszona gdy mtode ptytki krwi
sg liczniejsze niz > 30 %

Pula krgzgca: 2/3, w sledzionie 1/3

Czynnosc¢: czas okluzji PFA-100 (po roznych
agonistach), agregacja ptytek krwi,
trombelastometria, cytofluorymetria
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Coagulation Fibrinolysis
Normal TEG trace
Fibrinolysis
Hypercoagulable

Haemophilia

Thrombocytopenia

Trombelastografia

Hoffbrand AV, Pettit JE, Moss PAH
Essential haematology 2001



Ptytkowe skazy krwotoczne

* Wrodzone skazy

« Chroba Bernarda-
Souliera

« Trombastenia
Glanzmann’s

« Chroba von Willebranda

* Pseudomatoptytkowosc
« Wptyw antykoaqulantow

(EDTA)

 Rozcienczenie

* Nabyte skazy
= Zaburzenia wytwarzania

= Sekwestracja
= hipersplenizm

= Skrécone przezycie
* |[mmunologicze

= Samoistna
matoptytkowosc

* APL
= Polekowe (HIT)

* Nieimmunologiczne
= DIC
» Krgzenie pozaustr.
» Zakrzep. plamica




Miesigczka

Cykliczne ztuszczanie warstw powierzchniowych btony
sluzowej macicy (endometrium) i wydalaniu na zewnatrz
Z krwig

Pierwsza miesigczka (menarche) 11-14 r.z., ostatnia
zazwyczaj 44-56 r.z.

Cykl menstruacyjny: srednio 28 dni (21-35 dni)
Czas trwania: 4-5 dni (3-7 dni)

Utrata 30-80 ml krwi

Norma: uptyw krwi od 10 do 100 ml

> 100 ml — zbyt obfity okres (hypermenorrhoea)



Obfita miesigczka moze by¢ objawem réznych stanow

Zaburzenia hormonalne

Stany zapalne jajnikow, torbiele jajnikow, zespot
policystycznych jajnikéw

Polipy macicy, endometrioza

Zzmiany nowotworowe w obrebie drog rodnych
Silny i permanentny stres

Skazy krwotoczne

Poronienie

Anatomiczne wady budowy drog rodnych




COR2ED

THE HEART OF MEDICAL EDUCATION

The Philipp tool identifies women and girls who need

further evaluation

The Philipp tool was developed to help
identify women for testing and further
evaluation for bleeding disorders.

The Philipp tool is considered
positivei

a response to 1 or more of the
questions in the severity category
reveals abnormality and/or an

affirmative response is obtained in
any

other category.

Philipp tool

SEVERITY OF MENORRHAGIA

Q1.

Q2.

Q3.

How many days did your period usually last, from the time bleeding began until it completely stopped?
Abnormal if 2 7 days

How often did you experience a sensation of “flooding” or “gushing” during your period?
Abnormal if every or most periods

During your period did you ever have bleeding where you would bleed through sanitary protection in 2
Abnormal if every or most periods

HISTORY OF TREATMENT FOR ANAEMIA

Q4.

Have you ever been treated for anaemia?

FAMILY HISTORY

Q5.

Has anyone in your family ever been diagnosed with a bleeding disorder?

PERSONAL HISTORY

Q6.

Q7.

Qs.

Have you ever had a tooth extracted or had dental surgery?

If yes, did you have problem with bleeding after tooth extraction or dental surgery?
Have you ever had surgery other than dental surgery?

If yes, did you have bleeding problem after surgery?

Have you ever been pregnant?

If yes, have you ever had bleeding problem after delivery or after a miscarriage?

Skala Philipp’a to podstawa oceny ktora krwawiaca dziewczyna i kobieta wymaga

dalszej diagnostyKi

Philipp CS, et al. Am J Obstet Gynecol. 2008;198:163.e1-8; Philipp CS, et al. Am J Obstet Gynecol.

2011;204:209.e1-7

>

hours?

14



Definicja ciezkiego krwawienie miesigczkowe u kobiet

e >8dni

 Co 2 godz. zmiana podpaski lub tamponu przez wiele dni
* Koniecznos¢ zmiany zabezpieczenia w nocy

* Liczne skrzepy we krwi

 Moze wystgpic niedokrwistosc¢ z niedoboru zelaza

Philipp CS, et al. Am J Obstet Gynecol. 2008;198:163.e1-8; Philipp CS, et al. Am J Obstet Gynecol. 2011;204:209.e1-
7

Connell NT et al.: von Willebrand disease: proposing definitione for future research. Blood Adv 2021; 5:565-569



Patogeneza

Zmniejszenie
produkcji
ptytek

Obwodowe
niszczenie
ptytek

Zwiekszona
sekwestracja

Mechanizmy
ztozone

Przyczyny matoptytkowosci

Stany chorobowe

Wrodzone: amegakariocytowa matoptytkowosé, zespdét TAR, zespot
Schwachmanna-Diamonda, niedokrwistos¢ Fanconiego, zespo6t Wiscott-
Aldrich

Nabyte: aplazja szpiku, amegakariocytowa maloptytkowosé, nacieczenie

szpiku (biataczki, chtoniaki, guzy lite), MDS, zakazenie (gruzlica, wirusowe:
rézyczka, mononukleoza zakazna, cytomegalia, zapalenie watroby), po
podaniu szczepionki przeciw odrze, leczenie (chemioterapia, radioterapia),
uszkodzenie toksyczne (benzen, srodki ochrony roslin) niedobdr wit. B, i/lub
kwasu foliowego, znaczny niedobdr zelaza, NNH, niedobdér TPO, alkoholizm

ITP, HIT, TTP, HUS, DIC, zespd6t HELLP, matopltytkowos¢é poprzetoczeniowa,
alloimmunologiczna matoptytkowosé noworodkédw, choroba vW typ 2B,
zespot antyfosfolipidowy, mechaniczne uszkodzenie ptytek krwi (np. sztuczne
zastawki, protezy naczyniowe)

toczen
choroba

Hipersplenizm, zwldéknienie szpiku, kolagenozy (zespo6t Felty’ego,
rumieniowaty trzewny), marskos¢ watroby, choroba Gauchera,
Niemann- Picka

Matoptytkowosé polekowa (liczne, m.in. ryfampicyna, kaptopril, chinidyna,
abcyksymab, tiklopidyna, fenytoina, diklofenak, sole ztota), matoptytkowos¢
po gestagenach, cykliczna matoptytkowos¢é, matoptytkowosé po zakazeniach
(m.in. HIV) i w sepsie, zmniejszenie liczby ptytek w réznych chorobach
(choroba Bernarda-Souliera, zespo6t szarych ptytek, anomalia May-Hagglina)



Rozpoznanie ITP

A. Matoplytkowosé (<100,0 G/I), bez cech dysplazji w rozmazie krwi
B. Charakterystyka laboratoryjna

1. Brak niedokrwistosci
2
3

Prawidtowa liczba leukocytéw

. Zwiekszona czestosc¢ przeciwciat przeciwko-GPllIb/llla produkowanych przez
limfocyty B (nie jest zalecane; badania naukowe)

4. Zwigkszony poziom zwigzanych z ptytkami (zaadsorbowanych) przeciwciat
przeciwko-GPllIb/llla (nie jest zalecane; badania naukowe)

5. Zwiekszony odsetek retikuloptytek (wykonuje sie w niektorych osrodkach)

6. Prawidtowe lub nieznacznie zwiekszone stezenie TPO w osoczu

7. Mielogram — chorych > 60 r.z. (wykluczenie MDS)

8. Wykluczyé¢: matoptytkowosc polekowa lub po RTG-terapii , AA, MDS, PNH,
SLE, biataczka, chtoniak ztosliwy, DIC, TTP, sepsa, sarkoidoza, infekcja
wirusowa, inne; trombocytopatie

wg Nomura S: Advances in diagnosis and treatments for immune thrombocytopenia. Clin Med. Insights Blood Dis 2016;
9: 15-22
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Figure 2. Mechanisms of Action of Therapies for Inmune Thrombocytopenic Purpura.

Many drugs used in the initial treatment of immune thrombocytopenic purpura impair the clearance of antibody-coated platelets
(1) by the Fcy receptors expressed on tissue macrophages (inset). Splenectomy works at least in part by this mechanism but may
also impair the T-cell-B-cell interactions involved in the synthesis of antibody in some patients. Corticosteroids may also increase
platelet production by impairing the ability of macrophages within the bone marrow to destroy platelets, and thrombopoietin stim-
ulates megakaryocyte progenitors (2). Many nonspecific immunosuppressants, such as azathioprine and cyclosporine, act at the
level of the T cell (3). A monoclonal antibody against CD154 that is now in clinical trials targets a costimulatory molecule needed
for the optimization of the T-cell-macrophage and T-cell-B-cell interactions involved in antibody production and class switching
(4). Intravenous immune globulin may contain antiidiotypic antibodies that impede antibody production. A monoclonal antibody
that recognizes CD20 expressed on B cells (5) is also under study. Pl esis may tr ly remove antibody from the plasma
(6), and platelet tr ions are used in 1cies to treat bl (7). The effect of staphylococcal protein A on the antibody
repertoire is under study.

g

Cines DB, Blanchette US:
Immune thrombocytopenic purpura.
NEJM: 2002; 346:995-1009



Matoplytkowos¢ z immunizaciji

Przyczyny: eliminacja ptytek krwi przez autoprzeciwciala i
zmniejszona produkcja ptytek krwi

Heterogenna grupa

« Pierwotna matoplytkowos¢ immunologiczna (primary immune
thrombocytopenic purpura, ale tez: immune thrombocytopenic
purpura, ITP), dawniej: matoplytkowos¢ samoistna (idiopathic
thrombocytopenia)

« Matoplytkowosci wtérne w przebiegu innych choréb z
autoimmunizacji - 20 % [TRU = 10 %, RZS — 7 %, niedokrwistos¢
hemolityczna ~ 4 % (zesp6t Evansa), choroby tarczycy], choroby
limfoproliferacyjne - 14 % (pbl, chtoniaki ztosliwe), zakazenia (HIV,
HCV, CMV) - 5 %; zespot antyfosfolipidowy; polekowe (chinina,
chinidyna lub heparyna) - 3 %




ITP

Czestosc¢ (USA): 2,5-3,5/ 100 000/rok, ale u
osob > 60 r.z. 4,5/100 000/rok

Rasa: rzadzie] u Afro-Amerykanow
Wiek i ptec: srednia wieku ~ 55 |at

Kobiety w wieku rozrodczym czesciej hiz
mezczyzn (2-3:1) > 60 r. z. rownie
czesto u obu pici i czestosc > 2 x wieksza




I TP

Podziat zaleznie od czasu trwania choroby
* NOWO rozpoznana: < 3 mies

e przetrwata: 3-12 mies

* przewlekta: =12 mies

Kryteria odpowiedzi na leczenie:
 catkowita — PLT > 100 G/I

« klinicznie istotna — PLT > 30 G/l lub PLT co najmniej 2 x
wieksza od tej sprzed leczenia i nie ma wystepujg objawy
skazy krwotocznej
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Figure 2. Treatments for immune thrombocytopenia: mechanisms of action.

Treatments for chronic ITP consist of agents that inhibit various components of the immune system or stimulate
production of new platelets. First-line treatments consist of corticosteroids, which function to inhibit Treg and B-cell
function and modulate FcR function, with or without IVIg and anti-D, which impair antigen presentation and
competitively inhibit macrophage recognition of autoantibody-coated platelets. Second-line options include surgical
approaches, such as splenectomy, which physically removes the primary site of platelet destruction, and medical
approaches, including rituximab, which directly targets and depletes antibody-producing B cells, and TPO-RAs, such as
romiplostim and eltrombopag, that stimulate megakaryocyte production of new platelets. Fostamatinib is a new
investigational agent that impairs phagocytosis of platelets via inhibition of Syk. Red lines indicate inhibitory effects;
green arrows indicate stimulatory effects.

ITP: Immune thrombocytopenia; IVIg: Intravenous immunoglobulin; PLT: Platelet; TPO-RA: Thrombopoetin receptor
agonist.

Leczenie ITP

Uwaga: u kobiet z ciezkimi
miesigczkami:
kwas traneksamowy,
leczenie hormonalne - ztozone
lub wewnatrzmacicznie
lewonorgestrol,
w ciezkich przypadkach:
ablacja endometrium lub
histerektomia)

Newland A, Lee E-J, McDonald V, Bussel
J B et al.: Fostamatinib for
persistent/chronic adult immune
thrombocytopenia. Immunotherapy
2018; 10: 9-25



Przyczyny matoplytkowosci u kobiety w cigzy

Zwiagzane z cigzag

Inne

Matoptytkowosc¢ ciezarnych (gestational
thrombocytopenia, GT) — 5—8%

Stan przed-rzucawkowy
(pre-eclampsia, PE)

Hemoliza, zwiekszenie aktywnosci enzymow
watrobowych i mata liczba ptytek krwi
(zespo6t HELLP)

Rozsiane krzepniecie wewngtrznaczyniowe
(DIC)

Ostre sttuszczenie watroby
(acute fetty liver, AFL)

Niedobdr kwasu foliowego

Rzekoma (zlepianie sie ptytek krwi indukowane
przez EDTA) — wykonac¢ badanie z uzyciem
jako antykoagulantu cytrynianu sodu

Autoimmunologiczna (pierwotna matoptytkowosc¢
immunizacyjna [ITP], polekowa, TRU, zespot
antyfosfolipidowy)

Wirusowa, np: HIV, EBV, CMV

Choroba von Willebranda typ llb

Zespot hemolityczno-mocznicowy (HUS)

Zakrzepowa plamica matoptytkowa (TTP)

Wrodzone lub nabyte choroby szpiku (AA)

Hipersplenizm

Choroby watroby

Leki

Wg. Lefkou E, Hunt BJ: Bleeding disorders in pregnancy.
Obstetrics, Gynecology and Reproductive Medicine 2008;18:217-223




Rozréznienie miedzy matoptytkowoscia ciezarnych (GT)
a pierwotna matoptytkowoscig immunologiczng (ITP)

Dane

GT (5-7 % cigz)

ITP (1-3/10 000
cigz)

Czas wystgpienia

>1l trymestru

od | trymestru

Ujemny (mogta

Wywiad w kler’ur.1ku wystgpic w Dodatni
matoptytkowosci poprzedniej
cigzy)

~70.0-80.0 | Moielsza liezba

Liczba ptytek krwi (G/I) le(\;\;yerggga czasem trzeba
leczycC
Objetosc¢ ptytek krwi
(mean platelet volume, N N/1T
MPV)
Przeciwciata . Tak/Nie (nie sg
: Nie

przeciwptytkowe badane)
Matoptytkowosc¢ u Nie Mozliwa

GT — gestation thrombocythopenia — mafoptytkowosc ciezarnych

Wg. Lefkou E, Hunt BJ: Bleeding disorders in pregnancy.
Obstetrics, Gynecology and Reproductive Medicine 2008;18:217-223




Podejscie do leczenia chorej z ITP w_cigzy

ITP u 1-3/100 000 kobiet w cigzy

PLT <10 G/l lub <30 G/l w Ili lll trymestrze lub krwawienie w
jakimkolwiek okresie cigzy — nalezy leczy¢!

Immunoglobuliny (IVlg) 0,4 g/kg m.c./dz iv przez 5 dni lub 1 g/kg
m.c./dz przez 2 dni; czasem ponownie co 2-4 tyg

Prednizon w umiarkowanej dawce 0,5-1mg/kg m. c./dz czasem co
drugi dzien [uwaga! Waga sprzed ciazy]; liczba ptytek po 1. tygodniu
leczenia powinna by¢ > 50 G/l — wtedy powoli zmniejsza¢ dawke,
aby utrzymac¢ bezpieczna liczbe ptytek

Splenektomia: gdy krwawienie, PLT <10 G/l, opornos¢ na GKS i
IVIG — jesli splenektomia to w Il trymestrze (2 tyg. przed
szczepionka p/pneumokokom)

Koncentrat krwinek ptytkowych (KKP) — profilaktycznie przed
cieciem cesarskim gdy PLT < 10 G/l lub skaza skérno-sluzéwkowa w
okresie okotoporodowym




Poréd ciezarnej z ITP

Znieczulenie nadoponowe PLT > 70 G/I

PLT > 50 G/ moze byc porod naturalny,
ale jest to wybor rodzacej i potoznika

Pismiennictwo
Laros RK, Kagan R. Am J Obstet Gynecol 1984;148:901-908
Cook RL et al. Obstet Gynecol 1991;78:578-583
Webert KE et al. Blood 2003; 102: 4306-11
Namavar Jahromi B et al. Iran Red Crescent Med. J 2012; 14: 430-5



Dziecko chorej z ITP

U okoto 30 % noworodkow — PLT <50 G/l
U okoto 5 % noworodkow — PLT < 20 G/

Nie zaleca sie oznaczania PLT w probce krwi
pobranej drogg przezskornej biopsji pepowiny w
czasie cigzy, poniewaz ryzyko smiertelnego
krwawienia i zgonu dziecka ( okoto 2 %)jest
wieksze niz ryzyko krwawienia
wewnatrzczaszkowego podczas porodu ( < 1 %)

Zaleca sie oznaczenie PLT w krwi pepowinowe]
PO porodzie

MatoptytkowoSC u noworodka moze pojawic sie 2-
5 dni po urodzeniu



Klasyfikacja patogenetyczna wrodzonych trombocytopatii

Rodzaj zaburzenia

Przyktady

Anomalie ptytkowych receptorow
dla biatek adhezyjnych

Zespot Bernarda-Souliera (ZBS)
Ptytkowy typ choroby von Willebranda
Trombastenia Glanzmanna (TG)
Niedobdr GPVI (receptor dla kolagenu)

Anomalie receptoréw dla
rozpuszczalnych agonistow
ptytkowych

Anomalie receptora P2Y12 (receptor dla ADP)
Defekt receptora dla tromboksanu A:

Zaburzenia
ziarnistosci ptytkowych

Defekt ziarnistosci gestych — zespot Hermanskiego-Pudlaka,
zespot Chediaka-Higashiego,

izolowany defekt ziarnistosci &

defekt ziarnistosci a

defekt ziarnistoscia i 6

Zaburzenia drog przekazywania
sygnatu w ptytkach

Niedobdr cyklooksygenazy 1 lub syntetazy tromboksanu
Defekt aktywacji biatek G

Defekt metabolizmu fosfatydylu inozytolu

Defekt fosforylacji biatek

Defekt prokoagulacyjnej
czynnosci ptytek

Zespot Scotta

Chojnowski K, Klukowska A, tetowska M i wsp: Zasady postepowania we wrodzonych zaburzeniach czynnosci ptytek krwi.

Acta Haematol Pol 2009: 40: 731-52;

Chojnowski K, Trelinski J: Zalecenia dotyczgce postepowania we wrodzonych i nabytych zaburzeniach czynnosci ptytek krwi.
rodz 51 w Praktyka hematologiczna (red. WW Jedrzejczak, T. Robak, M. Podolak-Dawidziak) TERMEDIA Poznan 2015; 239-

247




Glanzmanmn GPIBWAX Barnard Soulier Syndroms
thrombasthenia Defective platekt adhesion
Diefective platelst aggragation y, > Platelat typa VWD

e —— Spontanacus binding of WWF 1o GPIba

Altersad sigmalling cllbp3
pathways

5-Prokins (Gog, G52,
), PLC, Wiskott-
Alrich syndrome

Dense granules
o Hermanski-Pucdlak,
Chediak-Higashi, 5-8PD

GPVI

Alpha granules
Gray platslet syrdromes,
Ciusbes plaedast
syrdroms, Paris-

Collagen receptor defects Trousssau, ARG, mé-S5PD

I "k
- Scott Syndroma
Decreazaed prothrombin cormssrsian
Defects in recaptors Stormoerken Syndrome )
for soluble agonists Flatslets wath procoagulant properbies

ADP (P21, THEA (TEAZRD

Blood Rev. 2008,22,155



Heavy Chain =

qb

Light Chain =

Extracellular

Intracellular

Budowa integryny a,,R3

Nurden AT, Pillois X, Fiore M et al.: Expanding the mutation spectrum affecting a,,83 integrin in Glanzmann thrombasthenia: screening of
the ITGA2B and ITGAB3 genes in a large international cohort. Hum Mutat 2015; 36: 548-561



Droga diagnhostyczna trombastenil
Glanzmanna (TG)

Czasy krzepniecia PT i aPTT — prawidtowe
Liczba ptytek prawidtowa

Czas okluzji w aparacie PFA — 100/200
przedtuzony (choc liczba i morfologia PLT
prawidtowa)

Brak agregacji PLT pod wptywem ADP, kolagenu,
adrenaliny, kwasu arachidonowego | pe :)tydu
aktywujgcego receptor trombiny (TRAP

Brak/zmniejszenie czgsteczek GPIlb lub GPllla
na powierzchni ptytek (metoda cytometrii
przeptywowej)

Defekt genetyczny (metody biologii molekularnej)

N




Diagnostyka zaburzen czynnosci plytek

Podejrzenie wrodzonej trombocytopatii: wywiad, morfologia krwi
obwodowej (wskazniki ptytkowe), czas okluzji w aparacie PFA 100/200,

aglutynacja i agregacja ptytek krwi

Badanie diagnostyczne w kierunku TG: brak agregac;ji ptytek krwi ze
wszystkimi agonistami (Howard MR, Hamilton PJ: Haematology. An illustrated colour
text.Churchill Livingstone Elsevier 2008), badania molekularne gendw kodujgcych

ITGA2B, ITGB3
Addition

of agonist b os Noyea 19
s P | Collagen Adrenallne

VLY

Glanzmann's thrombasthenia

Increasing light transmission

e NOrmal platelets



Trombastenia Glanzmanna

Wrodzony defekt ilosciowy i/lub jakosciowy glikoproteiny
plytkowej GPlIb/llla (allbf3 integryna)

Opis w 1918 roku przez Eduarda Glanzmanna — pacjenci z
kKrwawieniami i ,stabymi” ptytkami

Dziedziczenie: autosomalne, recesywne
Polski rejestr — 18 chorych

Objawy: siniaczenie, krwawienia z nosa, z dzigset, krwiomocz,
krwawienia z przewodu pokarmowego, krwawienia po urazach,
inwazyjnych procedurach; kobiety: obfite, przedtuzone krwawienia
miesigczkowe, krwotoki okotoporodowe

Leczenie: KKP (najlepiej ubogoleukocytarne, zgodne w uktadzie
HLA (biorca moze wytworzycC przeciwciata w uktadzie HLA oraz
przeciwko swoistym antygenom ptytek); opornosc¢ na KKP —rVila
(90 ug/kg m.c. co 2 h (zwykle 2-4 dawki); proby z eltrombopagiem
(TPO-RA); w ciezkich przypadkach rozwazy¢ allogeniczne
przeszczepienie krwiotworczych komorek macierzystych



Podziat trombastenii Glanzmanna (TG)

Relative
Typ ekspresja Czestos¢| Przyktad czynnosciowej mutacji a;,R3
GPlIb/lla
| < 5% versus Wild- 62_78% ITGA2B ¢.273G>D: unable transport
type 0 integryny aip, 33 na btone ptytek
5 9506 Versus ITGA2B ¢.1772_1773insG: przedwczesne
| 70 12-16% | niszczenie mMRNA zawierajgcych kodon stop
Wild-type .
(nonsense mediated decay [NMD] of mRNA
— 0
1 \2/\?" dl_?yopé’ E’degfe“; o op0, | ITGB3C.2259T>C: defekt sygnalizacii
(wariant) jakosciowy) zewnetrznej przez “aup 33

Mathews N, Rivard G-E, Bonnefoy A: Glanzmann thrombasthenia: prospectives from clinical practice on
accurate diagnosis and optimal treatment strategies. J Blood Med. 2021;12: 449-463




Objaw Sytuacja/czestosé

t atwe siniaczenie Mate urazy

Krwawienia z nosa: ciezkie, i/lub przedtuzone
Krwawienie Sluzowkowe | krwawienia miesigczkowe, krwawienia z dzigset;
krwawienia z przewodu pokarmowego (rzadziej)

Nasilone krwawienie po
urazie i/ lub po zabiegu
chirurgicznym

U matych chtopcéw moze by¢ uporczywe
krwawienie po obrzezaniu

Krwawienie

, Bardzo rzadko
srodczaszkowe

Hematuria Bardzo rzadko
Krwawienie do stawow Bardzo rzadko
Krwawienie do narzgdow Bardzo rzadko

Mathews N, Rivard G-E, Bonnefoy A: Glanzmann thrombasthenia: prospectives from clinical practice on accurate diagnosis and
optimal treatment strategies. J Blood Med. 2021;12: 449-463
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Adhezja i agregacja plytek krwi w trombastenii Glanzmanna z uwzglednienim roli Vlla
Poon M-C. Factor Vlla. In: Michelson AD, editor. Platelets 3rd ed. New York: Academic Press; 2012




Utrata cigzy
Porod sitami natury u chorej z TG

Krwawienie po przedwczesnym zakonczeniu cigzy
postepowanie jak przy krwawieniu po zabiegu chirurgicznym

Poroéd sitami natury
Unikac¢ znieczulenia nadoponowego

KKP (= 1j./10 kg) bezposrednio przed porodem i po
porodzie (zaleznie od wskazan klinicznych)

Jesli w cigzy byta opornosc¢ na KKP, to stosuje sie rVila
w dawce 90 pg/kg m.c. przed porodem a nastepnie co 2
godz do uzyskania hemostazy (zwykle 3-4 dawki)

Kwas traneksamowy: iv lub doustnie 25 mg/kg m.c.
(typowo 1000-1300 mg) 3 x dz przez 10-14 dni lub dtuze;
przy utrzymywaniu sie duzego krwawienia




Porod przez cesarskie ciecie u chorejz TG

Unikac¢ znieczulenia nadoponowego

KKP (2 1)./10 kg) bezposrednio przed porodem i po
zabiegu(zaleznie od wskazan klinicznych); najlepie;
ubogoleukocytarne, zgodne w uktadzie HLA
(immunizacja!) oraz kwas traneksamowy

U chorych opornych na KKP, to stosuje sie rVila w
dawce 90 pg/kg m.c. przed porodem | po zabiegu w
dawkach jak po duzych operacjach chirurgicznych
czyli co 2 godz w czasie 1 doby i kontynuowac do
do uzyskania hemostazy

Kwas traneksamowy co najmniej przez 2 tygodnie



Krwawienie u dziecka chorej z TG

Krwawienie wewnatrzmaciczne

* pasaz przeciwciat przeciwptytkowych od
matki przez tozysko

* TG u dziecka

Po porodzie: cigzka alloimmunologiczna
matoptytkowosc — rzadko; krwawienie
wewnatrzczaszkowe

* Unikac: podawania wit. K im do czasu
wykluczenia trombastenii

Leczenie: kwas traneksamowy, KKP; rVila
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