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1. Normální hodnota protrombinového času (PT, trom-
boplastinový čas dle Quicka) a neměřitelná hodnota aktivo-
vaného parciálního tromboplastinového testu (aPTT) mohou 
svědčit pro deficit faktorů VIII, IX, XI, XII, ale i prekalikrei-
nu a vysokomolekulárního kininogenu, pro přítomnost inhibi-
torů některého z uvedených faktorů nebo přítomnost heparinu 
ve vzorku krve. Zvýšená hodnota fibrin-fibrinogen degradač-
ních produktů (FDP) je jednou z diagnostických známek syn-
dromu DIC, může se však objevit i při onemocnění jater, po-
ranění, zánětu a při vysoké aktivitě lokální fibrinolýzy (např. 
u velkých hematomů). Výrazně prodloužená hodnota trombi-
nového času je obvykle přítomna u hypo- a dysfibrinogenémií, 
při přítomnosti heparinu ve vyšetřovaném vzorku, ale i v pří-
padech přítomnosti FDP. Dalším nezbytným diagnostickým kro-
kem je tedy u tříměsíčního kojence stanovení aktivity výše uve-
dených koagulačních faktorů k vyloučení jejich vrozeného defi-
citu. Přítomnost inhibitoru je v tomto věku málo pravděpodob-
ná. Dítěti nebyl aplikován heparin, proti jaternímu onemocně-
ní svědčila normální hodnota aminotransferáz.

Proti uvažovanému syndromu DIC svědčí normální hod-
noty PT, normální počet trombocytů, normální hodnoty AT 
III a fibrinogenu. Pozitivitu FDP a D-dimerů lze vysvětlit pří-
tomností rozsáhlého epidurálního hematomu.

Hladina faktoru VIII vyšetřeného ze vzorku krve odebrané 
před operací byla 5%, což svědčí pro diagnózu hemofilie A (1).

U pacienta byla po stabilizaci stavu vysazena substituční 
terapie. Koagulační vyšetření po ukončení substituce faktoru 
VIII bylo následující: aPTT 109”, F VIII 0,5 %, což podporuje 
diagnózu těžké formy hemofilie A.

2. Hemofilie A je onemocnění vázané na X chromozom. 
U 80 % pacientů je pozitivní rodinná anamnéza, asi ve 20 % pří-
padů se jedná o novou mutaci genu pro F VIII. V novorozenec-
kém období se může hemofilie projevit výraznějším krvácením 
z pupečního pahýlu, krvácením do CNS při komplikovaném po-
rodu a krvácením po vpiších při screeningu. U kojenců se může 
objevit prodloužené krvácení ze sliznic při prořezávání dočasné-
ho chrupu a hematomy po intramuskulárních injekcích při oč-
kování. Anamnéza pacienta je z tohoto pohledu negativní, očko-
ván byl pouze na novorozeneckém oddělení (TBC). Krvácení do 
CNS je v kojeneckém věku poměrně vzácné (1).

3. Příčiny závažné anémie u kojence ve věku tří měsíců 
s hodnotou Hb 50 g/l by mohly být následující (2):
a) čistá aplazie erytropoézy 
b) hemolýza (vrozená nebo získaná hemolytická anémie) 

včetně mikroangiopatické hemolytické anémie (hemolyc-
ko-uremický syndrom – HUS, trombotická trombocytope-
nická purpura – TTP)

c) ztráty krve při závažném krvácení.
Proti hemolýze svědčí u našeho pacienta nepřítomnost 

žloutenky, normální počet retikulocytů, normální hodnota 
LDH. Proti HUS potom normální hodnoty trombocytů a nor-
mální funkce ledvin. Aplazie erytropoezy je velmi nepravdě-
podobná při normálním počtu retikulocytů. Skutečnou příči-
nou anémie u diskutovaného pacienta je ztráta krve.

4. Kojenec ve věku pod 90 dnů života je ohrožen vyšší in-
cidencí závažné bakteriální infekce (7–8 %). Děti této věko-
vé skupiny s horečkou a toxickým vzhledem mají být přija-
ty do nemocnice a vyšetřeny s cílem odhalit sepsi, případně 
meningitidu. Pojem „toxický vzhled“ je definován jako pří-
tomnost letargie, špatné perfuze periferie, zřetelné hyper-
ventilace nebo hypoventilace, případně cyanózy. Objektivi-
zovat jej lze podle tzv. Yalské pozorovací škály (3), která po-
suzuje šest parametrů: kvalitu křiku, reakci na stimulaci ro-
dičů, stav vědomí, barvu kůže, hydrataci a odpověď na soci-
ální kontakt. Jednotlivé parametry se hodnotí 1, 3 nebo 5 bo-
dy (celkové skóre 6–30 bodů). 16 a více bodů u 92 % pacien-
tů signalizuje závažnou infekci. Skóre u našeho pacienta by-
lo 12 bodů. Při přijetí byl afebrilní, charakter teplotní křiv-
ky neodpovídal diagnóze septikémie. Diagnóza sepse byla te-
dy málo pravděpodobná. Hodnoty sérové hladiny CRP (>40 
mg/l) mohou kromě bakteriální infekce signalizovat i roz-
sáhlé tkáňové poškození (4). 

Závěr
Epidurální hematom může být život ohrožujícím stavem 

(4). V kojeneckém věku však může mít zcela minimální pří-
znaky. Vzhledem k otevřené fontanele se příznaky kompre-
se mozkové tkáně objevují později, současná ztráta krve však 
může být značná a může vést k výrazné anemizaci, hypovole-
mickému šoku a rozvoji konzumpční koagulopatie. 

U krvácení do CNS v kojeneckém věku je třeba vždy mys-
let také na hemofilii nebo jiný vrozený nedostatek koagulač-
ních faktorů. Vyšetření koagulačních poměrů by mělo patřit 
k základním vyšetřením. U pacientů s poruchami srážení kr-
ve se nesmí podceňovat i relativně bezvýznamné úrazy hlavy 
při zpočátku negativním neurologickém nálezu. Vždy je nut-
no myslet na plíživě se rozvíjející nitrolební krvácení.

Někteří autoři doporučují přijímat děti, především malé 
kojence, s anamnézou úrazu hlavy ke 24hodinové observaci 
na lůžkovém oddělení a provést CT vyšetření (6).

Diagnóza
Rozsáhlý epidurální hematom u kojence jako první pří-

znak těžké formy hemofilie A.
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