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2. Souhrn

Uvod: Krvacivé komplikace v souvislosti s AT a TE zlistdvaji vyznamnym medicinskym
problémem, navzdory vyvoji operacnich postupt a technologii. Zamérem predoperacniho vySetieni
hemostazy je identifikace pacientl s krvacivou chorobou a tedy vys§im rizikem krvacivych
komplikaci. V posledni dob¢ je diskutovan nejefektivnéjsi algoritmus vySetteni hemostazy pred
otorinolaryngologickymi operacemi. Hlavnimi cili této prace jsou: zjisténi vyskytu abnormalit
koagula¢nich testli u déti pred adenoidektomii a tonzilektomii, odhaleni pfi¢in t€chto abnormalit a
zhodnoceni vlivu koagula¢niho vySetfeni na dalsi 1écebny postup.

Soubor a metody: K naplnéni téchto cilti byly zhodnoceny dva soubory pacientti. Prospektivné byl
vySetien koagulacni profil véetné standardizované anamnézy dle dotazniku u souboru pediatrickych
pacientil indikovanych k AT nebo TE — soubor €. I. Byl zji§tovan vyskyt abnormalit pfedoperacnich
koagulac¢nich testl a jejich vztah k peri-/postoperaénimu krvaceni. Dale byl retrospektivné
analyzovan soubor pacientl referovanych do hematologické poradny pro abnormalni predoperacni
koagula¢ni vySetfeni — soubor €. II. U téchto pacientd jsme zhodnotili pfi¢iny abnormalit
koagulacnich testli a jejich vyznam pro opera¢ni management.

Vysledky: Soubor €. I: Ze 106 pacientii melo 6 déti (5,7%) prodlouzeny aPTT pfi porovnani s
referenénim rozmezim dle véku a 2 pacienti (1,9%) méli prodlouzeny PT. U zddného z nich nebyla
zjiSténa krvaciva choroba a operace probéhla u vSech bez krvacivych komplikaci. Soubor €. I1.: V
détskych hematologickych poradnach dvou fakultnich nemocnic byl vySetieno 274 déti s
abnormalnim pfedopera¢nim koagula¢nim vySetienim. ProdlouZeni aPTT / PT bylo u 140/274 déti
(51,1%) ptechodné a spontanné se upravilo do kontrolniho vysetteni. U 99/124 déti (79,8%) s
opakované prodlouZenym aPTT / PT byly vSechny vySetfené koagulacni faktory v normé. Z 274
pacientll s abnormalnim koagula¢nim vySetfenim byli opakovanym vySetfenim ptislusného faktoru
diagnostikovani 2 pacienti s krvacivou chorobou (VWCH a deficit FVII). Oba tito pacienti méli
pozitivni osobni nebo rodinnou anamnézu krvacivé diatézy. VSichni pacienti s deficitem faktoru
byli perioperacné zajiSténi hemostyptikem a / nebo antifibrinolytikem. Operace prob¢hly bez
komplikaci, bez potieby koncentrati faktori.

Zavér:

Prodlouzeni aPTT a PT v pfedoperacnim screeningu je nejcastéji zpusobeno klinicky
nevyznamnymi pfi¢inami. Rutinni pfedoperacni koagula¢ni vySetieni ma nizkou efektivitu k
zachytu krvacivych chorob. Z vysledktl vyplyva, Ze dikladné osobni a rodinnd anamnéza zamétena
na krvacivou diatézu, by méla byt dostacujici v pfedopera¢nim screeningu hemostazy. Laboratorni
vysetieni koagulace by mélo byt provedeno jen v indikovanych ptipadech.



3. Summary

Haemostasis testing in children before ear-nose-throat sugery

Introduction: Haemorhagic complications in association with adenoidectomy and tonsillectomy
are still a significant medical problem, despite development of surgical procedures and technology.
The purpose of the preoperative coagulation tests is to identify patients with a bleeding disorder and
therefore with a higher risk of bleeding. There is ongoing discussion about the most effective
preoperative screening before ear-nose-throat surgery. The main aims of this study are: to find out
the occurence of abnormal preoperative coagulation test results in paediatric patients before
adenoidectomy and tonsillectomy, as well as to identify the most frequent causes of prolonged
coagulation tests and to evaluate the influence of coagulation screening for further perioperative
management.

Patients and methods: Two cohorts of patients were evaluated. Cohort I.: In this prospective study
coagulation tests were performed in children before adenoidectomy and tonsillectomy. A
questionnaire was used for asking parents about the personal and family history of bleeding
symptoms. The occurence of abnormal preoperative coagulation tests was evaluated, as well as the
relationship to the peri/postoperative bleeding complications. Moreover a cohort of patients was
analysed, who were referred to the outpatient haematology clinic for abnormal preoperative
coagulation tests — cohort II.. The causes of abnormal coagulation tests and the value of coagulation
screening for perioperative management were evaluated.

Results: Cohort I.: Six patients out of 106 (5,7%) had prolonged aPTT, when compared with
reference range according to age, and two patients (1,9%) had prolonged PT. No bleeding disorde
was diagnosed in these patients and no bleeding complication occurred in association with the
surgery. Cohort I1.: A total of 274 patients were tested in the paediatric haematology clinics of two
university hospitals for abnormal preoperative coagulation results. The prolongation of aPTT / PT
was transient in 140 of 274 children (51,1%) and resolved spontaneusly by repeated testing. Ninety-
nine patients of the 124 (79.8%) children tested for factor deficiency had all investigated
coagulation factor activities within the normal ranges. Two patients with a bleeding disorder (von
Willebrand disease and factor VII deficiency) were diagnosed by repeated factor testing. Both of
these patients had positive personal or family bleeding history. All of the patients with factor
deficiency have been on supportive pro-haemostatic or antifibrinolytic treatment perioperatively.
The course of surgery was without bleeding complications and with no need for factor replacement
therapy.

Conclusion: The prolongation of aPTT and PT in preoperative screening is most frequently caused
by clinically unrelevant reasons. The routine preoperative coagulation testing has a low effectivity
for selecting patients with a bleeding disorder. Our findings provide more evidence, that thorough
family and personal bleeding history should be sufficient in the preoperative screening. Coagulation
testing should be performed only in justified cases.



4. Uvod do problematiky
Cilem vysSetteni koagulace pfed ORL operacemi je identifikace pacientii s krvacivou chorobou a
tedy vysSim rizikem krvacivych komplikaci. Primérni snahou je sniZeni vyskytu hemoragickych
komplikaci operace. Efektivitu pfedoperacniho screeningu koagulace ovliviiuje nékolik faktort:
» specifi¢nost ORL operaci a pfic¢iny krvacivych komplikaci
» prevalence krvacivych chorob
* vypoveédni hodnota koagulacnich testt.
V tivodu prace priblizime tyto oblasti.

4.1. ORL operace

ORL operace patii mezi nejCastejsi operace u déti. AT a TE zahrnuji témét polovinu vSech operaci u
déti [1]. Ve srovnani s ostatnimi béznymi operacemi jsou AT a TE vykony velmi specifické. Rana
po operaci je plosna, nesitd, bez moznosti mechanické ochrany krytim. Svoji lokalizaci v
polykacich cestach je vystavena mechanickému drédzdéni pfi pfijimani stravy a také ptisobeni
enzymu piitomnych ve slinach. Jak vyplyvé z indikaci obou operaci, tkan je témet vzdy v
chronickém nebo akutnim zanétu. Tyto faktory zpiisobuji relativné vyssi incidenci krvacivych
komplikaci oproti jinym ¢astym operacim napft. bfi$ni stény ¢i nitrobfiSnim.

4.1.1. Krvaceni v souvislosti s AT

Incidence krvaceni po AT je nizkd 0,21- 0,97% [2, 3, 4] a zdvazné krvacend je raritni. Ke sniZeni
vyskytu krvacivych komplikaci u AT vede pifedevsim vyvoj opera¢nich postupii. Zavedenim
endoskopické asistence doslo k eliminaci zanechani rezidui lymfoepitelidlni tkan¢. Pravé rezidua
byla diive nejcastéjsi pticinou ¢asného pooperacniho krvaceni.

4.1.2. Incidence krvaceni v souvislosti s TE

Krvacivé komplikace po TE se vyskytuji Castéji nez po AT 0,5- 4,13% [3, 5, 6, 7, 8]. Obtizné
kontrolovatelné perioperacni krvaceni je velmi vzacné, jsou publikovany ptipady krvaceni na
podkladé vaskularnich malformaci [9, 10]. Rozdily v incidenci krvaceni zéviseji pfedevs$im na
rozdilnych kritériich pro hodnoceni krvaceni. V nékterych studiich byli zahrnuti jen pacienti
vyzadujici chirurgickou 1é¢bu, v nékterych i pacienti 1é€eni konzervativng. Sarny et al. uvadi
dokonce incidenci postoperacniho krvéaceni 21%, pficemz data v jejich studii byla ziskdna

z dotazniku zaslaného pacientim resp. rodi¢tim [11]. Tito pacienti v naprosté vétSiné nebyli
op¢tovné piijati k hospitalizaci a pétina z nich ani nebyla v zafizeni znovu vysetiena.

4.1.3. Charakter a rizikové faktory krvaceni v souvislosti s TE

RozliSujeme postoperacni krvaceni casné - do 24 hodin po operaci a pozdni. Pozdni krvaceni se
objevuje nékolik dnii po TE, ¢asto mezi patym a desatym dnem, vyjimeéné pozdgji. Casné krvaceni
je obecné piisuzovano operacni technice a uvolnéni lumina nékteré cévy. Pozdni krvaceni je
obycejné zpiisobeno odloucenim primarniho fibrinového povlaku z tonzilarniho ltzka. Jako
signifikantni rizikové faktory vzniku postopera¢niho krvaceni byly prokazany: excesivni
perioperacni ztrata krve, chronicka tonzilitida, operace peritonzilarniho abscesu za studena, zvySeny
stiedni arteridlni tlak krve, lokalni anestezie, ponechéni rezidua tonzilarni tkané, muzské pohlavi,
vyssi vek, teenagefi [6, 12, 13]. Co se tyce fatalniho krvaceni, jsou popisovany piipady, které byly
zpusobeny traumatem cév pii atypickych anatomickych pomérech, nebo zanétem rany s nekrézou
zasahujici do ptilehlé tepny [14, 15, 16, 17]. Zavazné krvaceni po TE je pievazné pozdni a jeho
nejvyznamnéj$im prediktorem jsou opakované epizody mensiho krvaceni v prvnich dnech po TE
[14, 18]. Pric¢inou krvaceni miize byt vzacné u pacienta dosud nezjisténa porucha hemostazy [19,
20] - VWCH, trombocytopatie [15] raritné i jiné koagulopatie, ne vzdy jsou vSak diagnostikovany
predopera¢nim vySetfenim hemostazy [21, 22]. Také u TE dochazi k vyznamnému vyvoji
operac¢nich postupti a technologii. Napft. zavedeni elektrokoagulace, laserové koagulace nebo
pouzivani harmonického skalpelu snizuje perioperacni krvaceni, avSak neovlivituje [23, 24] a dle
nékterych studii dokonce zvysuje vyskyt pozdniho krvaceni [25, 26]. Podobné¢ lokalni infiltrace



anestetikem s vazokonstrikéni ptisadou pii operaci v celkové anestezii zmirfiuje perioperacni
krvéaceni, nicméné vyskyt postoperacniho krvaceni se vyznamné neméni [27]. Optimistické sdéleni
podali §védsti autofi Hessén Séderman et al., kteti z dat Svédského registru tonzilarni chirurgie
objektivizovali pokles primarniho postopera¢niho krvaceni na polovinu v poslednich 10 letech. K
tomu pfisp€l mimo jiné zvySeny podil tonzilotomii [28].

4.1.4. Rutinni vySetieni koagulace pred ORL operacemi

Vyse zminéna relativné€ vysoka incidence krvaceni po TE a AT vyvolava logickou snahu krvaceni
predchazet. I v CR bylo vyzadovano rutinni piedoperaéni vysetieni koagulace pied témito
operacemi. Toto zakladni vySetieni v CR zahrnovalo krevni obraz, PT a aPTT. Jeho cilem je
zachytit pacienty s dosud nediagnostikovanou poruchou koagulace a u ostatnich pacientil se ujistit,
ze jejich hemostaza neni alterovéna. Postupem Casu se ukazalo, Ze 1 pacienti s normalnim
koagula¢nim vySetienim mohou mit krvacivé komplikace a Ze jen zlomek pacient s patologickymi
hodnotami koagula¢niho vySetfeni ma krvacivou chorobu. Jiz v roce 1986 se francouzsti autofi
zabyvali piinosem pfedoperac¢niho vySetfeni aPTT a konstatovali jeho nevhodnost k plosnému
predopera¢nimu screeningu [29]. Problematika screeningu koagulace pfed ORL operacemi je
interdisciplinarni téma. Tyka se pfedevs§im otorinolaryngologi, kteti indikuji a provadéji operace a
resi piipadné krvaceni. Dale se téma vztahuje k praci anesteziologi, kteti pfispivaji ke zvladnuti
krvaceni konzervativnimi prostfedky. Nelze opomenout dileZitou roli praktickych 1ékart, kteti
provadéji predoperacni vySetfeni pacienta. Hematologové ptipadné indikuji dalsi vySetieni pii
podezieni na krvacivou chorobu a navrhuji perioperacni piipravu pacienta.

4.2. Krvacivé poruchy

Pfinosem screeningového vySetteni hemokoagulace u vSech déti pred AT a pred TE miize byt
zachyt vrozené krvacivé poruchy u asymptomatického pacienta, ktery zatim nem¢l dostate¢nou
hemostatickou vyzvu, nebo zjisténi ziskané krvacivé poruchy. S jakou pravdépodobnosti prave
takového pacienta miiZzeme pomoci plosného predopera¢niho vysetfeni koagulace zastihnout, ndm
pomiize nastinit pfipomenuti prevalence krvacivych chorob.

4.2.1. Vrozené krvacivé choroby
Mezi nejcastéjsi vrozené krvacivé choroby patii hemofilie a VWCH. Prevalenci téchto a dalSich
vzacnych krvacivych chorob znazoriiuje tab. €. 1.

Tab. ¢. 1 : Prevalence vrozenych poruch hemostazy

Vrozené poruchy hemostazy Prevalence
VWCH symptomaticka 100 : 1 000 000
Hemofilie A 100 : 1 000 000
Hemofilie B 17 :1 000 000
Deficit FVII 2:1 000 000
Deficit FV 1: 1000 000
Deficit FIX 1:1000 000
Deficit FXI 1: 1000 000
Deficit fibrinogenu 1:1000 000
Deficit FV + FVIII 1: 1000 000
Deficit FII 0,5 : 1 000 000
Deficit FXIII 0,5 : 1 000 000

“

[30, 31, 32, 33]



4.2.2. Ziskané kracivé choroby — vliv na krvacivé opera¢ni komplikace

Spektrum ziskanych krvacivych stavii je velmi Siroké, avsak jejich incidence je v détském veéku
nizka. VétSina ziskanych krvacivych stavli vzniké pii zavaznych onemocnénich (rendlni, jaterni
selhani, sepse, hematologické malignity a dalsi), které v dob¢é manifestace krvacivé poruchy maji
rozvinutou symptomatologii zdkladniho onemocnéni. Tyto pacienty lze tedy selektovat anamnézou
a zakladnim fyzikalnim vySetfenim. ITP vznikd pfevazné u celkoveé zdravych déti po banalnim
akutnim infektu. Stav, kdy trombocytopenie pii akutni ITP je bez pfiznakt a pfesto natolik zdvazna,
ze by mohla zptsobit krvacivé komplikace pfi operaci, povazujeme za velmi malo pravdépodobny.
Dalsi etiologickou skupinu ziskanych poruch tvofi 1éky. Mnoho 1ékti alteruje hemostdzu in vitro,
ovsem klinicky dopad na zvySenou krvacivou tendenci nebyl u vétSiny z nich dobie definovan [34].
Jen u malé ¢asti z nich je jednoznacné prokazano, Ze signifikantné zvysuji vyskyt perioperacnich
krvacivych komplikaci. Mezi tyto patii antiagregancia (kyselina acetylsalicylova, dipyridamol,
clopidogrel a dalsi), antikoagulancia (nefrakcionované a nizkomolekularni hepariny, warfarin).

V zésadé€ lze tedy naprostou vétSinu ziskanych krvacivych poruch odhalit (nebo na né€ pojmout
podezieni) pomoci anamnézy a zékladniho fyzikalniho vySetfeni. Laboratorni vySetieni ma v
ptipad€ podezieni na krvacivou poruchu nezastupitelnou roli v ur¢eni diagnozy.

4.3. Vypovédni hodnota koagulacnich testii a anamnézy

4.3.1. Prinos predoperac¢niho koagulacniho vySetieni

Vzhledem k tomu, Ze i po zavedeni plosného ptedoperacniho vysetfeni, krvacivé komplikace
pretrvavaly, fada autorti si kladlo otazku, zda koagula¢ni vySetieni je schopné predikovat
perioperacni nebo postoperacni krvéaceni. Je publikovano mnoho studii [2, 5, 35, 36, 37, 38, 39, 40,
41], ve kterych nebylo prokazano, Ze by zakladni vySetieni koagulace predikovalo zavazné
krvaceni. Vyjimkou je studie autorti Kang et al. [42], v ni se vSak prediktivni hodnota patologickych
screeningovych koagulacnich testi vyznamné snizila pii opakovaném vysetfeni. To spiSe svéd¢i pro
moznost chyby v preanalytické fazi nez pro klinicky vyznam testu. Vzhledem k tomu, Zze bézny
koagula¢ni screening obsahuje aPTT a PT, neodhali tak vétSinu poruch primarni hemostazy
(VWCH, trombocytopatie). Nékteti autofi se tedy zamétili na to, zda pfedoperacni screening véetné
PFA 100 bude vést ke zvySeni senzitivity [43, 44, 45]. Dle téchto studii ma PFA 100 ptinos u
pacientt, kde je pravdépodobna porucha hemostazy dle kliniky, nikoli v§ak v ploSném
predopera¢nim screeningu.

Tab. ¢. 2: Incidence krvaceni u pacientii s normalnim a abnormalnim predopera¢nim
vySetfenim hemostazy

Studie Pocet Abnormalni Incidence krvaceni v %
pacientlt vysledky v % nopmsin Abnormalni  Bez
pfedoperacni  pfedoperacni  ptfedoperacniho
vySetfeni vySetieni vySetteni
Howells et al. (TE) 339 15 2,7 2,6 33
Schwaab et al. (AT) 1137 3 1 0 -
Scheckenbach etal. 688 5,7 1,7 0 -
(AT, TE)
Kang et al. (AT, TE) 1061 2,5 5,7 22,6 * -
3,7 **
Krischna et al. 3384 - 33 8,7 *** -
(metaanalyza TE)
* 1inicialné patologicky test ** opakované patologicky test *** rozdil neni signifikantni

[2,22, 36, 42, 46]



4.3.2. Pric¢iny nizké predikce periopera¢niho krvaceni hemokoagula¢nimi testy

1. Zékladni hemokoagulacni testy byly vytvoteny k diagnostice u symptomatickych pacientt. Pti
pfedoperacnim screeningu je pozitivni prediktivni hodnota testu nizka. Koagulac¢ni testy pomahayji
odpovidat na otazku ,,Pro€ tento pacient krvaci?* a nikoli na otazku ,,Bude tento pacient krvacet?
[47]. Diivodem je nizka prevalence vyhledavanych poruch v populaci.

2. VétSina zavaznych krvéaceni po TE je zplisobena traumatem cév, zanétem zasahujicim do
ptilehlych cév nebo jinymi lokalnimi pfic¢inami [14] a nejsou tedy preventabilni Zadnym
laboratornim testem.

3. Koagulac¢ni vySetfeni je velmi citlivé na laboratorni pfedev§im preanalytické chyby (nespravny
pomér krve a reagens, srazeny vzorek). 30-63% patologickych vysledkii se normalizuje pti
opakovani odbéru [21, 42].

4. Koagula¢ni test (nejCastéji aPTT) je prodlouzeny u nékterych stavil, které nejsou asociovany s
krvacivou diatézou a jsou velmi Casté u déti indikovanych k AT a TE (lupus anticoagulans, mirny
pfechodny deficit FXII, nespecificky inhibitor) [45, 48].

5. Testy nemusi detekovat mirny a¢ klinicky vyznamné deficity faktorti pfedevsim FIX nebo
VWCH [22].

6. Nékteré dalsi klinicky vyznamné poruchy hemostazy tyto zakladni testy nezachyti —
trombocytopatie, deficit FXIII, deficit alfa 2- antiplasminu.

4.3.3. Anamnéza a jeji prinos

Podrobna osobni, rodinné a farmakologickd anamnéza krvacivé diatézy je v pfedoperacnim
algoritmu nezbytna. Nékteré prace ukazuji nizkou pozitivni prediktivni hodnotu anamnézy ve
vztahu k postopera¢nimu krvaceni [22, 35]. Autofi upozoriiuji na faktory snizujici spolehlivost
anamnézy. Anamnéza nebyva odebrana dikladné, rodice si nékterd fakta spontdnné nevybavi,
pokud na né nejsou konkrétn€ dotazovani. Nekteré krvacivé projevy se také vyskytuji velmi Casto 1
bez poruchy hemostazy (ob¢asnd mirna epistaxe, drobné hematomy na bércich). Témto vliviim lze
zabranit dobte strukturovanym dotaznikem s cilenymi otdzkami.
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5. Cile disertac¢ni prace

Zjistit vyskyt abnormalit koagulacnich testl u déti pred ORL operacemi.

Odhalit ptic¢iny prodlouzeni aPTT a PT pfed ORL operacemi u déti.

Vytvoftit dotaznik k posouzeni mozné krvécivé diatézy u pacientl pred AT a TE a zavést
dotaznik do rutinni praxe.

Zhodnotit roli anamnézy zamétené na krvacivou diatézu v predoperacnim screeningu.
Zhodnotit vliv pfedoperacniho screeningu koagulace na dalsi 1é¢ebny postup.
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6. Soubor nemocnych a metodika

K naplnéni téchto cilt jsme zhodnotili dva soubory pacientli. Nejprve jsme prospektivné vysetiili
koagula¢ni profil v€etné standardizované anamnézy dle dotazniku u souboru pediatrickych pacientl
indikovanych k AT nebo TE na Klinice otorinolaryngologie a chirurgie hlavy a krku FNHK —
soubor €. I. V tomto souboru jsme zjistovali vyskyt abnormalit pfedoperacnich koagulacnich testt a
jejich vztah k peri-/postopera¢nimu krvaceni. Déle jsme retrospektivné analyzovali soubor pacienti
referovanych do hematologické poradny pro abnormalni predoperacni koagulaéni vySetieni —
soubor €. II. U téchto pacientii jsme zhodnotili pfi¢iny abnormalit koagulacnich testi a jejich
vyznam pro opera¢ni management.

6.1. Soubor nemocnych a metodika - ¢ast I.

Soubor pacient

Na détskeé klinice LF UK HK a FNHK jsme v letech 2007 a 2008 prospektivné vysettili 106
pediatrickych pacientd indikovanych k chirurgickému vykonu na Klinice otorinolaryngologie a
chirurgie hlavy a krku FNHK. Pacienti byli vybirani dle mista bydlist¢ (Hradec Kralové a blizké
okoli) vzhledem k laboratornimu vySetieni pied piijmem k hospitalizaci, a tedy nutnosti objednéni
na ¢asnéjsi ranni hodiny.

Odbér vzorkii a anamnézy:

Byl vytvoifen dotaznik na krvacivou diatézu na zékladé dotaznikid publikovanych a pouzivanych

v zahrani¢i. Jednalo se o dotazniky pouZzivané v pfedoperacnim diagnostickém algoritmu nebo
dotazniky pouzivané ke kvantifikaci krvacivych symptomi u mirnych krvacivych chorob. Rodice
pacientll byli v den pfijeti k operaci podrobn¢ dotazovani na rodinnou, osobni a Iékovou anamnézu,
zamétfenou na tendenci ke krvaceni dle vypracovaného dotazniku (Tab. €. 3). Anamnézu ziskavala
doktorandka nebo edukovand détska sestra. Na ambulanci détské kliniky byl proveden odbér krve
venepunkci. Nejdiive byla krev doplnéna do 2 zkumavek s K3EDTA k vysetieni krevniho obrazu a
krevni skupiny a poté bylo doplnéno 9 ml krve do sterilni zkumavky s 1 ml 0,106mol/l citratu
sodného pro koagula¢ni vySetfeni. Zkumavky byly vzapéti odneseny rodici do laboratoie transfuzni
stanice (krevni skupina) a do laboratofe OKH ke zpracovani. V laboratoti OKH byl proveden piimo
u pacienta test krvacivosti dle Dukea.
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Tab. ¢. 3

Dotaznik na sklon ke krvaceni
(vypliuje Iékar s rodi¢em ditéte)

Rodina:

1. Je zndma porucha srazlivosti krve u:

rodici ditéte? ANO - NE
sourozencu ditéte? ANO - NE
rodic¢t nebo sourozenct matky? ANO - NE
rodi¢ii nebo sourozencl otce? ANO - NE
2. Vyskytlo se u nekteré z vyse uvedenych osob zavazné ANO - NE
krvaceni?
3. Trpi nékterd z vyse uvedenych osob od mladi zvySenou ANO - NE

krvacivosti (velmi silnd menstruace, krvaceni z désni,
velké modfiny)?

Dité:

4. Tvoti se nekdy velké nebo plastické modiiny u ditéte? ANO - NE

5. Casté krvaceni z nosu? jednostranné - oboustranné¢ - NE
Zastava krvaceni pozd¢€ji nez v 5 min.? ANO - NE
Nutnost Iékatského osSetieni? ANO - NE

6. Vyrazné nebo opakované krvaceni pti profezavani nebo ANO - NE

vytrzeni zubti?

7. Prodé€lané operace? Jaké? i, ANO - NE

8. Uzivani 1€ku? Jakych? ANO - NE

Vysetieni:

V laboratoii OKH byla provedena nasledujici vySetfeni z odebranych vzorki: krevni obraz, PT,
aPTT, aPTT LA (vysoka senzitivita na LA), dRVVT, D-dimery. Krevni skupina byla vySetiena

v laboratofi transfuzni stanice. V piipad¢€ prodlouzeni PT ¢i aPTT byla provedena dopliujici
vySetieni z nového odbéru k potvrzeni resp. vylouceni krvacivé choroby (FVII, resp. FVIII, FIX,
FXI, FXII, VWF:RCo, smésny test s normalni plazmou a pfi absenci korekce ve smésném testu
event. konfirmacni test na LA (PNP). Korekce ve smésném testu byla hodnocena dle Rosnerova
indexu: Rosneriv index = (¢as smési s normalni plazmou 1:1 — ¢as kontroly)/ ¢as pacienta x 100.
Za prukaz inhibitoru byla povaZzovana hodnota Rosnerova indexu > 15.

Rozmezi normalnich hodnot:
Pouzivali jsme referen¢ni rozmezi udavané laboratofi OKH FNHK a referen¢niho rozmezi pro déti
doporucené firmou Diagnostica Stago na zaklad¢ studie Monagle et al. [49].

Operace:

Operace byly provedeny na Klinice otorinolaryngologie a chirurgie hlavy a krku ve FNHK. AT byla
provedena kyretdzi s endoskopickou asistenci. Hemostdza byla zajiSténa kompresi tamponem.
Tonzily byly odstranény (resp. zmenseny) pomoci studenych nastroja, bipolarni koagulace, laseru,
harmonického skalpelu, ¢i radiofrekvencni ablaci dle preference operatéra. VSechny operace byly
provedeny v celkové anestezii.
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Hodnoceni krvaceni:

Sledovali jsme vyskyt zdvazného krvaceni. Jako zdvazné krvaceni jsme hodnotili krvaceni
vyzadujici lokalni oSetfeni, operacni revizi, transfuzi erytrocytli, nebo opétovné piijeti k
hospitalizaci. Informace byly ziskavany z dokumentace pacientti.

6.2. Soubor nemocnych a metodika - ¢ast I1.

Soubor pacientii:

Retrospektivné jsme analyzovali dokumentaci déti odeslanych do hematologické poradny détské
kliniky pro abnormalni pfedoperacni vySetieni koagulace ve 2 fakultnich nemocnicich — FNHK a
Détské fakultni nemocnici v Brn€ od 1.9.2008 do 30.9.2009. Byla dokumentovana demograficka
data (vek, pohlavi), vysledky laboratornich vySetfeni, anamnéza krvaceni v¢etné rodinné. Dle
dokumentace byl registrovan pribeéh operace se zamétenim na krvacivé komplikace a dalsi
pooperacni priabéh.

Vysetieni:

Byla odebrana anamnéza zamétena na krvacivou diatézu u ditéte i v rodin€. Zakladni koagulaéni
testy byly opakovany a v pfipad¢ potvrzeni patologického vysledku byly vySetieny ptislusné
koagula¢ni faktory. U né€kterych pacienti byly vysledky koagulacnich testii zhodnoceny jako
normalni a proto nebyly v hematologické poradné opakovany. U déti s prodlouZzenym aPTT byla
vySetiena aktivita FVIII, FIX, FXI, FXII, VWF:RCo a event. smésné testy s normalni plazmou. V
pfipad¢ snizené aktivity VWF:RCo, byl vySetien VWF antigen. U déti s prodlouzenym
protrombinovym Casem byla vySetiena aktivita FVII a event. smésné testy. Pokud aPTT 1 PT byly
prodlouzeny, byla vySetiena aktivita faktoru FV a FX.

Statistické zhodnoceni:
Statistické zhodnoceni bylo provedeno pomoci programu NCSS 2009.
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7. Vysledky

7.1. Vysledky - ¢ast I.

7.1.1. Charakteristika souboru

Soubor tvofi 106 déti indikovanych k otorinolaryngologické operaci ve véku od 1,75 do 8,42 let
(prameér 4,6 let), 51 divek a 55 chlapcti. U téchto pacientli bylo provedeno 96 AT, 7 TE, 3
kombinované vykony (1 AT a TE, 2 AT a tonzilotomie).

7.1.2. Anamnéza

Rodinna:

V rodinach déti nebyla zjiSténa krvaciva choroba. U blizkych ptibuznych 4 déti byl tidaj o
nezéavaznych krvacivych projevech (Casta tvorba hematomd, epistaxe v détstvi bez dalSich
piiznaki). Zadné z téchto déti nemélo prodlouzené zakladni koagulaéni testy. Matka jednoho
pacienta udavala prolongované krvaceni v Sestinedéli, tento chlapec byl jiz v minulosti vysetfen pro
prodlouzeny aPTT v hematologické poradné a byla vylouc¢ena krvéciva choroba. Pfi tomto
pfedoperacnim vySeteni byl aPTT v normé dle véku.

Osobni: U 2 déti rodice uvedli mirné krvacivé projevy (Casta tvorba béznych hematomt bez dalSich
ptiznaki), screeningové koagulaéni vySeteni bylo u obou v normé¢.

Farmakologicka: 8 déti (7,5%) uzilo pted vykonem Iék potencionalné alterujici hemostazu: 6 déti
ibuprofen 3-7 dni pied vykonem, 2 déti dlouhodobé uzivaly valproat. U zddného z téchto déti
nevzniklo zavazné krvaceni. U déti uzivajici valproat byly koagulacni testy v norm¢. U vSech déti
uzivajicich ibuprofen byla doba krvacivosti v norm¢.

7.1.3. Hemokoagula¢ni testy

aPTT

aPTT nad horni hranici v€kové nespecifikovaného referen¢niho rozmezi daného laboratoii OKH
(aPTT index 0,9 — 1,1) se vyskytl u 36 déti (34,0%). Pti porovnani s referenénim rozmezim dle
veéku byl aPTT prodlouzeny jen u 6 déti (5,7%) (graf €. 1).
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Referenéni hodnoty pro vék 1 - 5 let: 33,6 — 43,8 s [49]
Pozn.: V grafu €. 2 je aPTT znazornén v sekundach vzhledem k tomu, ze hodnoty referen¢niho rozmezi tohoto zdroje
jsou uvadény téz v sekundach.

15



Ptic¢inou vyrazného prodlouzeni aPTT u 2 pacienttli (55,1s; index 1,67 resp. 78,8s; index 2,35) byl
nespecificky inhibitor, inhibitor typu LA nebyl potvrzen (PNP negativni). U jednoho pacienta s
vyrazné prodlouzenym aPTT (51s; index 1,52) nebyla zjiSténa pfic¢ina prodlouzeni. U 3 pacientii byl
zjistén mirny deficit FXII dle referenéniho rozmezi CHS pro déti (FXII aktivita 44%, 37%, 50%),
ovSem dle prace Monagle et al. jsou tyto hodnoty v tomto véku povazovany za normalni.

Tab. ¢. 4
Pacienti s prodlouZzenym aPTT
Cislo aPTT index aPTT index Rosneriv aPTT LA dRVVT FVIII, FIX,
pacienta smésny test index index index FXI, FXII,
VWEF:RCo
1 1,39 1,13 8 1,42 0,8 v norm¢
17 1,3 1,13 11 1,29 0,99 v norm¢
85 1,67 1,2 16 1,84 1,07 v norm¢
89 1,31 1,04 0 1,31 1,18 v norme
99 1,52 1,12 7 1,61 0,97 v norm¢
105 2,35 1,65 28 3,03 1,15 v norme
PT

PT nad horni hranici referen¢niho rozmezi shledan u 2 déti (1,9%). Dopliujici vySetieni u téchto
pacientd neodhalilo poruchu koagulace.
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Referen¢ni hodnoty pro PT index: 0,8 - 1,25.
7.1.4. Krvacivé komplikace

U Zadného ze 106 déti nedoSlo bez ohledu na anamnézu a vysledky koagula¢niho vySetfeni k
zavaznému krvaceni béhem operace nebo po operaci.
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7.2. Vysledky - ¢ast II.
V daném obdobi bylo v hematologickych poradnach dvou fakultnich nemocnic vySetteno 274 déti

pro abnormalni vysledky pfedoperac¢niho vySetfeni koagulace. Nejcastéjsi indikaci pfedoperacniho
vySetieni byla planovana AT a TE.

7.2.1. VySetfeni v hematologické poradné

Vice nez polovina pacientll — 142 z 274 (51,8%) mélo bud’ normalni vysledky koagulacniho
vysetieni pi1 opakovaném vysSetteni (140 pacientl — 51,1%) nebo hematolog zhodnotil inicidlni
hodnoty jako normalni dle véku a koagula¢ni testy nebyly opakovény (2 pacienti — 0,7%). U 8
pacientt s prodlouzenym aPTT byla porucha koagulace vylouc¢ena na zakladé smésnych testli a
negativni osobni a rodinné anamnézy vylucujici klinicky vyznamnou krvacivou poruchu. U téchto
pacientl bylo podezieni na APA typu LA. U ostatnich 124 pacientti z 274 bylo provedeno vySetieni
koagulacnich faktort. 105 pacientii ze 124 (84,7%) bylo vySetfeno pro abnormalni aPTT test, 13
pacientt (10,5%) pro abnormalni PT test a 6 pacientt (4,8%) mélo oba testy abnormalni. 99 ze 124
déti (79,8%) melo vSechny vysetiené faktory v normalnim rozmezi. 25 pacientt (20,2%) mélo
snizenou aktivitu nejméné jednoho faktoru.

Obrazek €. 1: Vysledky koagulaénich vySetieni

274 pacientq

124 pacient( 142 pacient( -
opakované normalni screening Bsﬂasmeriu
abnormalni screening pfi opakovaném vySetreni P-

25 pacientd
faktor/y abnormalni

99 pacienttl
vSechny faktory v normé

nekonfirmovana susp.
krvaciva choroba

pfechodné snizeni
vice nez 1 faktoru

gl 10 pacientu e
konfirmovana krvaciva EXI| deficit pfechodné snizeni
choroba (VWCH, FVII) 1 faktoru

3 pacienti 3 pacienti
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7.2.2. Zjisténé krvacivé choroby

Jedna tiileta pacientka (pacientka ¢. 1 v tab. €. 5) m¢la opakované nizkou aktivitu VWF:RCo
(35,8%, 16% ) a snizeny VWF antigen (30%, 27%). Toto dité nemélo pfiznaky zvySené krvacivosti.
Jeji matka trpé€la na epistaxi, na VWCH vySetfovana nikdy nebyla. Divka bude dale sledovéna s
diagnozou suspektni vVWCH, ackoli zatim nespliiuje kritéria VWCH dle ISTH.

U jednoho Sestnactiletého pacienta (pacient €. 2 v tab. €. 5) byl konfirmovan mirny deficit faktoru
VII (28%, 39%). Tento chlapec trpél na epistaxi a zvySenou tvorbu hematomti a jeho otec a matka
otce méli téz Casto epistaxi. Jiné krvacivé choroby nebyly zjistény.

Tab. ¢. 5: Deficity koagula¢nich faktori

Deficit Screeningovy 1.vysledek 2. vysledek Osobni Rodinna  Operace Hemostaticka Krvaceni
test (index) aktivity aktivity anamnéza anamnéza podpora
faktoru (%) faktoru (%)
1 VWF:.RCo aPTT1,5 35,8 16 0 matka AT Pamba, 0
epistaxe Dicynone,**
2 FVII PT 1,49 28 39 epistaxe otec TE Pamba 0
epistaxe
3 VWF:RCo aPTTl1,31 20 85,8 0 0 AT Pamba, 0
Dicynone, **
4  VWF:RCo aPTT 14 35 80 krvaceni  matka reAT Pamba, 0
po AT epistaxe Dicynone, **
5 VWF:RCo aPTT 1,25 26,8 78 0 0 AT Pamba, 0
Dicynone,**
6 FVII aPTT 1,56 16 46 0 matka AT Pamba, 0
epistaxe Dicynone, *
7 FVII aPTT 14 44 0 0 AT Pamba, 0
2,28/1,48 Dicynone,*
8 FVIII aPTT 1,28 29 162 0 0 AT Pamba, 0
Dicynone,*
9 FVII PT 1,7 24 47 0 0 LKC Pamba, FFP 0
excize
10 FVII PT 1,47 34 0 0 AT Pamba, Dicynone 0
11 VWF:RCo aPTT 1,29 11 0 0 AT Pamba, 0
Dicynone,**
12 VWF:RCo aPTT 1,61 19 0 0 AT Pamba, 0
Dicynone,**

U VWEF deficientnich pacientd hodnota aktivity faktoru piedstavuje VWF:RCo.
* Operace byla provedena po druhém vysSetfeni aktivity faktoru.
** yWEF/FVIII koncentrat by byl pouzit v ptfipadé krvaceni.

7.2.3. Ostatni poruchy

10 pacientil mélo snizeny FXII (aktivita 0-32%), v€etné 2 déti s konfirmovanym tézkym deficitem s
aktivitou FXII 0%. VySetteni FXII nebylo opakovano u 8 déti s mirnym deficitem faktoru,
vzhledem k nizkému klinickému vyznamu tohoto néalezu. U 12 pacientil se snizenou aktivitou
faktoru (krom¢ mirnych deficitli FXII) bylo vysetieni opakovano po n€kolika mésicich po prvnim
vySetfeni (2-20 mésicit). U 7 déti (pacienti €. 3 — 9 v tab. €. 5) se aktivita faktoru pti druhém
vysetieni normalizovala (3 déti s piechodné snizenou aktivitou VWF:RCo, 3 déti s piechodné
snizenou aktivitou FVIII a jeden pacient s pfechodn¢ snizenym FVII).

3 pacienti m¢li pfechodné snizeni vice nez jednoho koagula¢niho faktoru.

7.2.4. Pacienti vyrazeni ze sledovani
Rodice jedné divky s nizkou aktivitou FVII (34%) odmitli opakovani vySetfeni, protoze divka nema
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krvacivé symptomy a nechtéli ji zatézovat dal§im odbérem. Obdobné rodice jednoho ditéte s nizkou
aktivitou VWF:RCo (11%) nechtéli opakovat vySetieni. Jedno dité s nizkou aktivitou VWF:RCo
(19%) se ke kontrolnimu vySetfeni nedostavilo (pacienti ¢. 10 — 12 v tab. €. 5) .

7.2.5. Anamnéza Krvacivé diatézy

24 7 274 pacientl (8,8%) mélo pozitivni osobni a/ nebo rodinnou anamnézu na krvéacivou diatézu. 2
déti z 24 (8,3%) s pozitivni anamnézou mély potvrzenou krvacivou chorobu.

V souboru nebyl pacient s potvrzenou koagulac¢ni poruchou a negativni osobni a rodinnou
anamnézou zamétenou na krvacivou tendenci. 3 pacienti se suspektni, ale nekonfirmovanou
krvéacivou chorobou méli negativni anamnézu.

7.2.6. Pribéh operace

Vsechny déti s deficitem faktoru podstoupily operaci se zajiSténim hemostyptiky - Dicynone
(G¢inna latka etamsylat, vyrobce Sanofi Winthrop Industrie, Quétigny, France) a/nebo
antifibrinolytiky - Pamba (U¢inné latka kyselina aminomethylbenzoova, vyrobce Nycomed GmbH,
Singen, Germany). Krvacivé komplikace nebyly pozorovany u zadného pacienta z tohoto souboru.
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8. Diskuze

8.1. Diskuze - ¢ast 1.

8.1.1. Incidence krvaceni a krvacivych chorob

Nulové incidence zdvazného krvaceni v naSem souboru 106 déti s prevazujicimi adenoidektomiemi
odpovida incidenci krvaceni dle literatury. RovnéZ nulovy zachyt krvacivych chorob v nasem
souboru I. odpovida nizké prevalenci symptomatickych krvéacivych chorob v populaci cca 0,02%
[30, 31, 32].

8.1.2. Etiologie abnormalnich vysledku koagula¢nich testi

Pti¢iny prodlouzeni aPTT a PT odpovidaji vysledktim jinych praci [45, 48]. Jako Casta pfiCina
prodlouzeni aPTT je uvadén mirny deficit FXII. Z 6 déti s prodlouzenym aPTT v nasem souboru
mély 3 mirny deficit FXII dle referenéniho rozmezi CHS, avsak ve srovnani s jinym referenénim
rozmezim dle véku [49] byla aktivita FXII normélni. Pfedpokladali jsme, Ze vétSina prodlouzenych
abnormalni zékladni koagulacni testy dle véku. U zddného z nich nebyla prokazéna porucha
hemostazy.

8.2. Diskuze - ¢ast II.

8.2.1. Pri¢iny abnormalnich vysledkii testii

U vice neZ poloviny pacientl (51,1%) bylo prodlouzeni aPTT a/nebo PT jen pfechodné. Obdobné
vysledky byly pozorovany i v dalSich studiich [22, 42]. Mizeme spekulovat, zda divodem pro tento
fakt je pravdépodobné vysoka incidence prechodnych nespecifickych inhibitort ¢i LA v této détské
populaci s ¢astymi infekcemi [50]. Nelze také vyloucit podil preanalytickych chyb pfi vstupnim
koagula¢nim vySetteni. V této retrospektivni praci nebylo podezieni na LA potvrzeno konfirmacnim
testem a nebylo tedy mozno zhodnotit vyskyt tohoto jevu. Tento postup oSetfujicich hematologii jen
reflektuje maly prakticky vyznam exaktni diagnostiky LA pfi podezieni vyplyvajiciho z
pfedoperacniho vySetfeni.

U vétSiny pacientil (79,8 %) s opakované prodlouzenym aPTT nebo PT jsme nenalezli pficinu,
vSechny vySetfené faktory byly v normé¢, coZ je v souladu s vysledky podobnych praci [45, 48]. V
pfipadé prikkazu snizeni faktoru se v 10 ptipadech z 25 (40%) jednalo o deficit FXII, ktery neni
krvacivou poruchou. Spekuluje se, ze mize byt zplsoben protilatkami proti FXII, které byly
prokdzany u Casti pacientl s antifosfolipidovym syndromem [51]. U 10 z 12 pacient kromé&
deficiti FXII byl zjistény deficit jednoho ¢i vice faktori pouze prechodny, spontdnné se upravil pii
kontrolnim vysetieni. Jak ¢asto zplisobuje pfechodny deficit faktoru u jinak zdravého ditéte
krvacivou diatézu, neni zndmo. U naSich pacientli s pfechodnym deficitem faktoru vSak nebyly
pozorovany krvacivé komplikace. Nasi pacienti ovSem byli periopera¢né zajisténi hemostyptikem
a/nebo antifibrinolytikem nebo byli operovani po spontanni tpraveé hladiny faktoru, coZz by mohlo
prispet k tomuto ptiznivému vysledku. Nicméné pti tak vyznamné hemostatické vyzve, jakou
bezesporu AT nebo TE je, nebylo tfeba podavat koncentraty faktort.

8.2.2. Pfinos anamnézy zamérené na krvacivou diatézu

Obé déti s konfirmovanou krvacivou chorobou mély pozitivni anamnézu krvacivych ptiznaki. Zda
se, ze je predevsim u malych déti dulezité davat stejny dlraz na rodinnou i osobni anamnézu
krvacivych pfiznaki. NaSe pacientka v batolecim véku se suspektni von Willebrandovou chorobou
méla pozitivni pouze rodinnou anamnézu. K piesnéjsimu zhodnoceni anamnézy by byla vhodna
prospektivni studie s pouzitim standardizované anamnézy.

8.2.3. Klinicky vyznam konfirmovanych poruch

Identifikovali jsme 5 pacientll s moznou krvacivou chorobou nejasného klinického vyznamu, kterou
jsme mohli potvrdit ve 2 ptipadech. Ve zbyvajicich 3 ptipadech ji nemizeme vyloucit. Ob¢ krvacivé
poruchy poruchy zjisténé a konfirmované v tomto souboru jsou mirné a s nejasnym klinickym
vyznamem. Klinicky piinos diagnozy deficitu FVII u 2 pacientt (aktivita faktoru kolem 30%) je
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sporny, nebot’ hladiny od 10 — 15 % jsou povaZovany za dostate¢né k zajisténi hemostazy pti
operacich [52]. 3 pacienti s moznou VWCH podstoupili operaci s prohemostatickou a
antifibrinolytickou profylaxi. Fakt, Ze u téchto pacientll nebylo zapotiebi specifické 1é¢by, svedei
pro mirny fenotyp ptipadné VWCH. VSech 5 pacientii s mozZnou krvacivou chorobou podstoupilo
operaci bez klinicky vyznamného krvéceni a bez nutnosti specifické 1é€by. Vyznam téchto nalezii
pro zivot naSich pacientl bude jasnéjsi v budoucnosti, obé déti budou déle sledovany v
hematologické poradné. Je znamo, Ze ncktefi pacienti s laboratorné zjiSt€nou krvacivou poruchou
jsou asymptomaticti (FVII, VWE, trombocytopatie) [31, 32]. Zda zjiSténi deficitu faktoru pfinese
pacientovi prevenci zavazného krvaceni v budoucnu, ¢i zda zlstane po cely Zivot asymptomaticky,
neni dostupnymi metodami rozliSitelné. Tyto ,,klinicky neuzitecné* diagndzy jisté nejsou v terénu
plosného ptedoperacniho screeningu koagulace vzacné.

8.2.4. Piehodnoceni piedoperaéniho algoritmu pited ORL operacemi v CR

V posledni dobé byla v CR vedena diskuze na téma nejvhodngjsiho predoperaéniho postupu [53,
54, 55]. Ceska spole&nost otorinolaryngologie a chirurgie hlavy a krku CLS JEP piipravila
doporuceny postup vysetieni pred adenoidektomii a tonzilektomii. V ném je stanoveno na zakladé
konsenzu odbornych spole¢nosti (Odborna spole&nost praktickych détskych lékati CLS JEP, Ceska
pediatricka spole¢nost CLS JEP, Ceska spoleénost anesteziologie, resuscitace a intenzivni mediciny,
Ceska spole¢nost intenzivni mediciny a Ceska hematologicka spole¢nost CLS JEP), ze koagulaéni
vySetieni 1ze nahradit dotaznikem ke zjiSténi krvacivé poruchy [56].
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9. Zavér

Predkladana prace se zabyva efektivitou ploSného vysSetieni koagulace pfed ORL operacemi ve
vztahu k predikci krvaceni a k zachytu krvacivych chorob. Prospektivné jsme vySetiili koagula¢ni
profil u souboru détskych pacienti, coZ je prozatim jediny publikovany soubor v CR.
Retrospektivné jsme analyzovali pfi¢iny abnormalnich pfedoperacnich koagulacnich testi u
robustniho souboru pacientli. Byl vytvofen dotaznik na krvéacivou diatézu jako primarni nastroj k
pfedopera¢nimu screeningu hemostdzy. Tento dotaznik byl pouzit v doporu¢eném postupu
predopera¢niho vysetieni pied AT a TE u déti, vydaného Ceskou spole¢nosti otorinolaryngologie a
chirurgie hlavy a krku CLS JEP na zékladé konsenzu odbornych spole¢nosti [56]. Z vysledki
nasSich dvou souborti vyplyvaji nasledujici hlavni poznatky:

1. Hodnoty koagulacnich testii se béhem détského véku vyvijeji, pii hodnoceni vysledki je
nutné zohlednit tyto fyziologické odchylky. PouzZivani referenéniho rozmezi pro dospélé v
détské populaci muzZe byt zdrojem falesné pozitivnich vysledki zakladnich koagulaé¢nich
testi.

2. Prodlouzeni aPTT / PT je velmi ¢asto (51,1%) prechodné a spontanné se upravi.

3. U vétSiny pacientii (79,8%) s opakované prodlouZzenym aPTT / PT neni diagnostikovan
deficit faktoru.

4. NejcastéjSim zjiSténym deficientnim faktorem byl FXII, ktery neni asociovan s krvacivou
diatézou. U 2 déti byla diagnostikovana krvaciva porucha (VWCH, deficit FVII), obé déti
mély pozitivni osobni nebo rodinnou anamnézu krvacivé diatézy. U 3 dalSich pacienti
suspektni krvaciva choroba nebyla konfirmovana.

5. U Zadného z naSich pacientii s pfedoperac¢né zjisténym deficitem faktoru nebylo této
informace vyuzito ke specifické profylaxi ¢i 1é¢bé krvaceni.

Z nasich vysledki vyplyva, ze dikladna osobni a rodinnd anamnéza zamétena na krvacivou diatézu,
by méla byt dostacujici v pfedopera¢nim screeningu hemostazy. Laboratorni vySetieni koagulace by
mélo byt jisté provedeno u déti s pozitivni anamnézou nebo pokud je anamnéza nedostupna.
RovnézZ je indikovano, pokud pfi fyzikdlnim vySetfeni jsou shledany abnormalni krvacivé projevy,
¢1 jiné nalezy, vzbuzujici podezieni na onemocnéni jater, ledvin ¢i kostni dfen¢.
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