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1. Normalni hodnota protrombinového casu (PT, trom-
boplastinovy Cas dle Quicka) a neméritelna hodnota aktivo-
vaného parcialniho tromboplastinového testu (aPTT) mohou
sveédcit pro deficit faktort VIII, IX, XI, XII, ale i prekalikrei-
nu a vysokomolekuldrniho kininogenu, pro pfitomnost inhibi-
torti nékterého z uvedenych faktor nebo pfitomnost heparinu
ve vzorku krve. ZvySena hodnota fibrin-fibrinogen degradac-
nich produktd (FDP) je jednou z diagnostickych znamek syn-
dromu DIC, miize se vSak objevit i pfi onemocnéni jater, po-
ranéni, zanétu a pri vysoké aktivité lokalni fibrinolyzy (napf.
u velkych hematomt). Vyrazné prodlouzena hodnota trombi-
nového Casu je obvykle pfitomna u hypo- a dysfibrinogenémit,
prfi pritomnosti heparinu ve vySetfovaném vzorku, ale i v pri-
padech pritomnosti FDP. DalSim nezbytnym diagnostickym kro-
kem je tedy u tfimési¢niho kojence stanoveni aktivity vyse uve-
denych koagulacnich faktoru k vyloucenti jejich vrozeného defi-
citu. Pfitomnost inhibitoru je v tomto véku malo pravdépodob-
na. Ditéti nebyl aplikovan heparin, proti jaternimu onemocné-
ni svédcila normalni hodnota aminotransferaz.

Proti uvazovanému syndromu DIC svéd¢i normalni hod-
noty PT, normalni pocet trombocytil, normalni hodnoty AT
II1 a fibrinogenu. Pozitivitu FDP a D-dimert 1ze vysvétlit pfi-
tomnosti rozsahlého epiduralniho hematomu.

Hladina faktoru VIII vySetfeného ze vzorku krve odebrané
pred operaci byla 5%, coz svéd¢i pro diagnozu hemofilie A (1).

U pacienta byla po stabilizaci stavu vysazena substituéni
terapie. Koagulaéni vySetfeni po ukonceni substituce faktoru
VIII bylo nasledujici: aPTT 1097, F VIII 0,5 %, coZ podporuje
diagnozu tézké formy hemofilie A.

2. Hemofilie A je onemocnéni vazané na X chromozom.
U 80% pacientil je pozitivni rodinna anamnéza, asi ve 20 % pfi-
padu se jedna o novou mutaci genu pro F VIII. V novorozenec-
kém obdobi se miize hemofilie projevit vyraznéj§im krvacenim
z pupecniho pahylu, krvacenim do CNS pfi komplikovaném po-
rodu a krvacenim po vpisich pfi screeningu. U kojencl se mize
objevit prodlouzené krvaceni ze sliznic pfi profezavani docasné-
ho chrupu a hematomy po intramuskularnich injekcich pfi oc-
kovani. Anamnéza pacienta je z tohoto pohledu negativni, o¢ko-
van byl pouze na novorozeneckém oddéleni (TBC). Krvaceni do
CNS je v kojeneckém véku pomérné vzacné (1).

3. PriCiny zavazné anémie u kojence ve véku tfi mésict
s hodnotou Hb 50g/1 by mohly byt nasledujici (2):

a) Cista aplazie erytropoézy

b) hemolyza (vrozend nebo ziskand hemolytickd anémie)
v€etné mikroangiopatické hemolytické anémie (hemolyc-
ko-uremicky syndrom - HUS, tromboticka trombocytope-
nicka purpura - TTP)
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¢) ztraty krve pfi zdvazném krvaceni.

Proti hemolyze sv€d¢i u naSeho pacienta nepfitomnost
Zloutenky, normalni pocet retikulocytd, normalni hodnota
LDH. Proti HUS potom normalni hodnoty trombocytl a nor-
malni funkce ledvin. Aplazie erytropoezy je velmi nepravdé-
podobna pii normalnim poctu retikulocytd. Skutecnou pfici-
nou anémie u diskutovaného pacienta je ztrata krve.

4. Kojenec ve véku pod 90 dnu Zivota je ohroZen vyssi in-
cidenci zavazné bakterialni infekce (7-8 %). Déti této véko-
vé skupiny s horeckou a toxickym vzhledem maji byt prija-
ty do nemocnice a vySetfeny s cilem odhalit sepsi, pfipadné
meningitidu. Pojem ,toxicky vzhled“ je definovan jako pfi-
tomnost letargie, Spatné perfuze periferie, zfetelné hyper-
ventilace nebo hypoventilace, pfipadné cyandzy. Objektivi-
zovat jej 1ze podle tzv. Yalské pozorovaci §kaly (3), ktera po-
suzuje Sest parametri: kvalitu kfiku, reakci na stimulaci ro-
dic¢d, stav védomi, barvu kiize, hydrataci a odpovéd na soci-
alni kontakt. Jednotlivé parametry se hodnoti 1, 3 nebo 5 bo-
dy (celkové skore 6-30 bodi). 16 a vice bodli u 92 % pacien-
tl signalizuje zavaznou infekci. Skore u naseho pacienta by-
lo 12 bodi. Pfi pfijeti byl afebrilni, charakter teplotni kfiv-
ky neodpovidal diagnéze septikémie. Diagnoza sepse byla te-
dy malo pravdépodobna. Hodnoty sérové hladiny CRP (>40
mg/l) mohou kromé bakteridlni infekce signalizovat i roz-
sahlé tkanové poskozeni (4).

Zavér

Epiduralni hematom mize byt Zivot ohrozujicim stavem
(4). V kojeneckém véku vSak mize mit zcela minimalni pfi-
znaky. Vzhledem k oteviené fontanele se priznaky kompre-
se mozkové tkané objevuji pozdéji, souc¢asna ztrata krve vSak
muZe byt znacna a mliZe vést k vyrazné anemizaci, hypovole-
mickému Soku a rozvoji konzump¢éni koagulopatie.

U krvaceni do CNS v kojeneckém véku je tfeba vZdy mys-
let také na hemofilii nebo jiny vrozeny nedostatek koagulac-
nich faktorti. VySetfeni koagula¢nich pomérii by mélo patfit
k zakladnim vySetfenim. U pacientd s poruchami srazeni kr-
ve se nesmi podcenovat i relativné bezvyznamné urazy hlavy
pfi zpocatku negativnim neurologickém nalezu. Vzdy je nut-
no myslet na pliZivé se rozvijejici nitrolebni krvaceni.

Neékteri autofi doporucuji pfijimat déti, predev§im malé
kojence, s anamnézou urazu hlavy ke 24hodinové observaci
na lizkovém oddéleni a provést CT vySetieni (6).

Diagnoza
Rozsahly epiduralni hematom u kojence jako prvni pfi-
znak tézké formy hemofilie A.
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