Tytu?: Wrodzone zaburzenia krzepni?cia krwi u dzieci / Inherited coagulation disordersin children

S?owa kluczowe: DZIECI KONCENTRATY CZYNNIKOW KRZEPNI?CIA WRODZONE SKAZY
KRWOTOCZNE

Keywords: CHILDREN COAGULATION FACTOR'S CONCENTRATES INHERITED
COAGULATION DISORDERS

Autorzy:
AnnaKlukowska - Katedrai Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego

Streszczenie:

Zaburzenia krzepni?cia krwi mog? by? wrodzone [ub nabyte, wynikaj ?ce zwykle z choroby podstawowsy.
Najcz??cig wyst?puj 7cym wrodzonym zaburzeniem krzepni?cia jest chorobavon Willebranda. Znacznie
rzadzig stwierdzanajest hemofiliaA, ale 5-7 razy cz??cig ni? hemofilia B. Inne zaburzenia krzepni?cia
wynikaj ?ce z niedoborow czynnika VI, V, X, XI lub X111 wykrywane s? bardzo rzadko. Rozpoznanie
skazy krwotocznej opiera si? na charakterystycznym wywiadzie klinicznym, objawach stwierdzanych w
badaniu przedmiotowym oraz wynikach bada? |aboratoryjnych krzepni?cia krwi. W leczeniu stosowane s?
koncentraty czynnikdw krzepni?cia, odpowiednie do niedoboru okre?onego czynnika krzepni?cia oraz
leki wspomagaj ?ce. Wrodzone zaburzenia krzepni ?cia s? aktualnie nieuleczalne i wymagaj? leczenia
przez ca?e ?ycie. Profilaktyczne podawanie koncentratu niedoborowego czynnika krzepni?ciaw ci?kieg
postaci hemofilii A i B jest post?powaniem z wyboru u dzieci. Zapobiega krwawieniom do stawow i
chroni przed artropati? hemofilow?. W publikacji przedstawiono zasady rozpoznawania oraz leczenia
dzieci chorych nawrodzone skazy krwotoczne na podstawie wieloo?rodkowych randomizowanych prac
prospektywnych, zalece? przedstawionych przez grupy badaczy lub du?ych retrospektywnych opracowa?
wieloo?rodkowych.

Abstract:

There are inherited and acquired coagulation disorders. Acquired coagulation disorders are usualy the
result of primary disease. Von Willebrand disease is the most common among inherited coagulation
disorders. Haemophilia A isless common but 5-7 times more often than haemophilia B. The other
coagulation defects, as aresults of factor VI, V, X, XI or X1 deficiency are detected very rarely. The
diagnosis of bleeding disorder is based on characteristic clinical anamnesis, signs of clinical examination
and the laboratory results of coagulation tests. The coagulation factor concentrates, properfor
supplementation of deficient factor and supportive drugs are used in the treatment. The inherited
coagulation disorders are incurable at presentand treatment is needed during life of the patient. The
prophylaxisis the treatment of choice in children with severe type of haemophilia. Prophylaxisprevents of
joint bleeds and protects against haemophilic arthropathy. In the publication the rules of diagnosis and
treatment of children with inheritedcoagul ation defects were presented based on randomized multicentre
studies, guidelines presented by the group of scientists and val uable retrospective multicentre studies.



