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|l eukémie u deti

30% détskych nadoru
80 % détskych leukémii
15 % detskych leukéemii

Incidence leukémie
5/100 000 deti do 15 let

Nejcasteji u deti mezi 2.-5.rokem a pak
pred pubertou




Leukémie - klinickeé projevy

infekce- tonzilitida, otitic

Unava, nechutenstvi, horecky

d

Bolesti kloubu a dolnich

Krvaciveé projevy

Hepatosplenomegalie

_ymfadenopathie

koncetin




Leukémie - laboratorni projevy

Typicky KO s trombocytopenii

Leukocyty nekonstantni

Byva zvyseni KM a LD

Diff - blasty

Vysetreni kostni drené

Trepanobiopsie




Leukémie - diferencialni diagnoza

[rombocytopenie(ITP)

Juvenilni chronicka artritida

Aplasticka anemie







ALL




ALL




ALL

V soucasne dobée vyléceni
u 90% deti s ALL

Mohou byt i relapsy

B U chlapcu relapsy v testes

B Relapsy v CNS




ALL
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ALL - terapie

Cytostaticka terapie - BMF

protokooly- trva asi 6
mesicu

Pak Purinetol a MTX
- celkem 2 roky

Obvykla MTX i.t.

Prevence CNS
jen u vysoce rizikovych
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Krevni srazeni
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Trombocytopenie

Pokles trombocytu pod 150,0 x
10%/1

B Snhizena tvorba

B Zvyseny zanik event. sekvestrace
ve sleziné

Spontanni krvaceni pri
trombocytech pod 20,0 x 107/l
ypické krvaceni do kuze a sliznic
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Akutni
autoimunni trombocytopenie

Autoprotilatky proti ttrombocytum

[rombocyty jsou vychytavany ve sleziné

Onemocneéeni

B po virovem infektu
nebo

B idiopaticky

Déeti ve veku 2-4 roky

Casto prechod v jiné autoimunni
onemocneni
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ITP

T RTVO CaN QO r—
m kUze a sliznic
B mocoveho traktu
B GIT
B nebezpecné do CNS

Laborator : trombocyty < 20,0 x
10%/I

Diferencialni diagnoza:

B [eukémie

B aplasticka anemie

~ O Nékdy nutné vysetreni kostni dreng



ITP- zmnoZeni megacaryocytu
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ITP - terapie- zprvu vyckavat
pri trvani pak

Intravenozni imunoglobuliny

Kortikosteroidy

Transfuze desticek
- jen jako prvni pomoc pri tézkem
zivot ohrozujicim krvaceni

Chronicka forma moznost i splenektomie
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Koagulopathie - Hemofilie

L 1 CC A A

- 80 - 85% - faktor C.VIII
- 15 - 20% - faktor C.IX
Vyskyt v populaci 1:5000 chlapct
Hemofilie A 1/10 000 obyvatel
Hemofilie B 1/60 000 obyvatel
Dédicnost na X
Jsou i de novo mutace

Matky prenasecky - maji snizeni f VIII a IX
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Vyskyt hemofilie v CR

Hemofilie A 750 pacientu
Hemofilie B 120 pacienty
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Deédichost hemofilie

Inheritance in Haemophilia

% = VIII activity
as percent
of normal

() unaffected

() carrier




Tize hemofilie

Hemofilie - faktor VIII nebo IX

O forma - hladina

O forma - hladina

O hemofilie - hladina

25



Tézka hemofilie

® Kloubl
o
B Svalu
B Vnitfnich organd

B Krvaceni do CNS

Spontanni krvaceni do:
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Klinicky obraz

Zalezi na formé hemofilie(tézka-
lehka)

Pri f nad 3% je symptomatologie
chuda

ezka forma :

B krvaceni jiz u novorozence

B profezavani zubu
B zvysujici se motilita ditéte

I 7 7 I VI V4 I |I 14 V4
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B krvaceni do kloubu




Klinicky obraz

90% krvaceni je do kloubu a svalu

Kolenni a loketni klouby jsou
vzhledem ke své relativni nestabilite
a kombinovaneée rotacne-uhlove zatezi
postizeny nejcasteji
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Klinické znamky krvaceni

Bolest kloubu
Otok kloubu
Fixace kloubu ve flekénim postaveni
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Hemofilie A - krvaceni do kloubu
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do kloubu

V 4

V 4

dCEn

Krv

Hemofilie A
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Co vznika nasledkem krvaceni do
kloubu

Hypertrofie synovie

Dalsi opakovane krvaceni
Poskozeni kloubniho aparatu
Destrukce synovie
Destrukce chrupavek
Destrukce kosti

Irreverzibilni funkcni a anatomické
poskozeni




Hemofilie A - deformit
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Hemofilie A
- krvaceni do hyzde po i.m.




Hemofilie A - kontraktura

S
S
R




Diagnostika hemofilie

Vysetreni hladiny koagulacniho
faktoru ¢ VIII a IX

Podrobna anamneza
Vyloucit jiné poruchy koagulace
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Hemofilie - Podkozni krvaceni




Hemofilie - Rtg kolena




Lecba

Prevence a lécba krvaceni
Predchazeni komplikacim

Lécba komplikaci
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Lécba Hemofilie

Jzivaji se jen vysoce Cisténé a
brotivirove osetrené koncentraty
rlasmatického puvodu faktoru VIII
nebo IX, ¢i rekombinatné vyrabéné
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Lecba hemofilie A- faktor C.VIII
je labilni

o —— A ——————————
Faktor C.VIII koncentraty:

1 IU f.&.VIII/kg zvy&i hladinu o 2%

rezke krvaceni 2dosahnout hladiny 80-

100% obvykle staci hladina 30-40%

Imobilizace, chlazeni

Rehabilitace
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Lécba hemofilie B-faktor ¢C.IX je
stabilni

Koncentrat f.c.IX

1 IU/kg f.C.IX zvysi hladinu o
1%

Jinak terapie stejna

Genetickeé poradenstvi
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Strategie lecby hemofilii

Substitucni terapie pri prvnich
znamkach krvaceni

Preventivni lécba
Domaci lécba
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Podpurna terapie

Chlazeni,ledovani,kratkodoba
imobilizace

Antifibrinolytika pri krvaceni
GIT,dutina ustni

Kontraindikace antifibrinolytik pri
hematurii

Kontraindikace injekci i.m.
Kontraindikace salicylatu i

~_antirevmatik, preference COX -2
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inhibitory



Terapie hemofilickych komplikaci

Kdyz pacient neodpovida na terapii,
konzultace centra

Po krvaceni do kloubu,jejich kontrola

Pacienti s artropatii,sledovani na
ortopedii

Infekcni screening-nebezpeci prenosu
infekcl

Ockovani Hepatitid
Lecbu hepatitid koordinuje centrum a

ﬁerevaelHﬂeﬁateJregﬁLGMFaeewste—%




Péce o pacienty s hemofilii

Zadné i.m. injekce

Nikdy kyselina acetylosalicylova
Profylakticka zubni péce

Lécbu zahajit vcCas

Vhodnée produkty

Prevence infekci

Domaci pece, rehabilitace
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