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Koagulopatie pofoznicze

Zespoty klasyczne Zespoty inne

- zator ptynem owodniowym
- przedwczesne oddzielenie tozyska
- tozysko wrosniete i przerosniete - powiktania na tle trombofilii wrodzonej

- powikfania na tle zespotu antyfosfolipidowego

(koagulopatia z utraty krwi)
- obumarcie ptodu
- wstrzas septyczny - zespot HELLP

- stan przedrzucawkowy, rzucawka

NiepotozZnicze skazy krwotoczne o znaczqcej roli w potfoznictwie
* choroba von Willebranda
* inhibitor czynnika VIII u potoznic

* samoistna plamica matoptytkowa (ITP)

- zespoly hemolityczne z zaangazowaniem piytek krwi (TTP, HUS)

za

Uszynski M. Klasyczne i nowo poznane
koagulopatie potoznicze

Elsevier Urban & Partner, Wroctaw 2003




Tabela 1. Przyczyny matoptytkowosci w okresie cigzy

Matoptytkowosc specyficzna dla ciazy

Matoptytkowosc ciezarnych

Stan przedrzucawkowy i zespot HELLP

Ostre cigzowe stiuszczenie watroby by¢ zwigzana z przyczynami \
Matoptytkowos< w przebiegu standw klinicznych ib niezaleznymi od cigzy:

zwigzanych z ciaz . .
4zany! 174 h przypadkéw stanowi

~noS$¢ ciezarnych

nem przedrzucawkowym

1ELLP

matoptytkowosé immunologiczna

immune trombocytopenia)

.ekiem o udowodnionej skutecznosci w
za bezpieczny w okresie cigzy jest azatiopryna.

yny matoptytkowosci w cigzy

Zakrzepowa plamica matoptytkowa

Zespol hemolityczno-mocznicowy

Zespol DIC

Matoptytkowosc niezwiazana z cigza
Pierwotna matoplytkowosc immunologiczna

Witorne matoplytkowosci immunologiczne (infekcje:
HIV, HCV, CMV, EBV, Helicobacter pylori, SLE, zespol
antyfosfolipidowy, leki)

Matophytkowosci wrodzone

Typ 2B choroby von Willebranda i typ plytkowy
choroby von Willebranda

Nowotworowe choroby krwi

Niedokrwistosc aplastyczna Postepowanie z matoptytkowoscia
Niedobor kwasu foliowego/witaminy B12

Hipersplenizm u kobiet w cigzy .

, Krzysztof Chojnowski 2013, tom 4. nr 1, 15.23
Matophytkowosé rzekoma : Copyright © 2013 Va Madica
Katedra i Klinika Hematologii, Uniwersytet Medyezny, Lod ISSN 20810768




4 . . . )
Anestezjologia potoznicza ma swoj3

odrebng specyfike, ktora wymaga
uwzglednienia przede wszystkim:

\_ J

e zwigzanych z cigzg zmian fizjologicznych i anatomicznych w
organizmie matki,



Uktad krzepniecia i fibrynolizy — zmiany w pdznej cigzy

Parametr Zmiana
Ptytki krwi J 0 okoto 0-5%
Czas protrombinowy J, 0 okoto 20%
Czas krwawienia J o okoto 10%
— 5
Krzepniecie - parametry CzesSciowy czas trornboplastyny J 0 okoto 20%
Antytrombina Il J 0 okoto 10%
Produkty degradacji fibrynogenu ™ o okoto 100%
Plazminogen ™
Fibrynoliza T

I M o okoto 100%

Il M lub bez zmian

V M lub bez zmian
VII ™ o okoto 100%
VIII ™ o okoto 150%
Czynniki krzepniecia IX M o okoto 100%
X ™ o okoto 30%
XI J 0 okoto 40-50%
Xl M o okoto 30%
Xl J o okoto 50%

Wg FUNDAMENTALS OF ANAESTHESIA edited by Pinnock C. Lin T. Smith T. Cambridge University Press, 2003.
Mushamb M.C. SECTION 2:13 Physiology of pregnancy.




4 . . . )
Anestezjologia potoznicza ma swoj3

odrebng specyfike, ktora wymaga
uwzglednienia przede wszystkim:

\_ J

e ewentualnej patologii cigzy,
e zmian w przebiegu procesow przewlektych w czasie cigzy,



Zakrzepowa plamica matoptytkowa

TTP thrombotic trombocytopenic purpura

e zapadalnosc roczna na zakrzepowa skaze matoptytkowa wynosi 3,7-11 na 1 000 000
» czesciej chorujg kobiety niz mezczyzni (3:2);

* choroba wystepuje w kazdym wieku, ze szczytem miedzy 30. a 40. rokiem zycia.

HUS haemolytic-uremic syndrome

» zachorowalnosc¢ na zespdt hemolityczno-mocznicowy wywotany toksyng bakteryjng
e jest najwieksza u dzieci do 5. roku zycia i wynosi 6 na 100 000.

* w grupie wiekowej powyzej 45. roku zycia wynosi 1 na 200 000.



Zakrzepowa plamica matoptytkowa

(thrombotic trombocytopenic purpura, TTP)

wczesniej zwana tez zespotem Moschowitza, cechuje sie:

* matoptytkowoscia,

* hemolityczng mikroangiopatyczng niedokrwistoscig,

e goraczka,

 zaburzeniami neurologicznymi i/lub niewydolnoscig nerek.

Przyczyng najczesciej jest niedobor enzymu ADAMTS13, ktory jest odpowiedzialny
za rozktad multimerow czynnika von Willebranda. W konsekwencji we krwi pojawiajg sie
niezwykle wielkie multimery czynnika von Willebranda, ktére wykazujg zwiekszong zdolnos¢
do wigzania sie z ptytkami krwi i do agregatow ptytkowych, a dalej zakrzepow.

Zaburzenia w mikrokrgzeniu prowadzq do niedokrwistosci hemolitycznej i
niedokrwienia tkanek i narzqdow, a zwtaszcza osrodkowego uktadu nerwowego.

TTP jest obarczona wysokg Smiertelnoscig; nieleczona prawie zawsze prowadzi do
zgonu. Wyrdznia sie postaci wrodzong i nabyta.

U dzieci czesciej charakterystyczny jest zespot hemolityczno-mocznicowy (HUS), ktory
objawia sie mniej nasilong matoptytkowoscia, ciezkg hemolityczng mikroangiopatyczng
niedokrwistoscig i dominujgcym uposledzeniem czynnosci nerek.




Zakrzepowa plamica matoptytkowa

(thrombotic trombocytopenic purpura, TTP)

Cigza moze byc¢ czynnikiem inicjujgcym zakrzepowg plamice
matoptytkowa w 5-25% przypadkow TTP.

Zakrzepowa plamica matoptytkowa w cigzy wystepuje przed 24. tygodniem
jej trwania.

Konieczne jest roznicowanie z zespotem hemolityczno-mocznicowym HUS
— jest ono trudne, szczegdlnie wtedy, gdy choroba ujawnia sie po porodzie.

TTP w cigzy nalezy roznicowac z zespotem HELLP.

(Postepowanie: \

* plazmafereza

* przetaczanie osocza mrozonego
wymiana osocza 25 mi/kg mc./dobe

* rozwazenie ukonczenia cigzy
\°raczej nie przetaczac ptytek krwi J

Postepowanie z matoptytkowoscia

u kobiet w cigzy

Krzysztof Chojnowski



Zespot HELLP (ang. HELLP syndrome)

— czesto ale nie zawsze ciezkie powikfanie stanu przedrzucawkowego.
Sktada sie na niego grupa objawow:
* niedokrwistos¢ hemolityczna (Hemolytic anemia)
* podwyzszone poziomy enzymow watrobowych (Elevated Liver enzymes)
* matoptytkowos¢ (Low Platelet count).

Zespot opisat i nazwat Louis Weinstein w 1982 roku
Zespot HELLP pojawia sie w 0,5-0,9% wszystkich cigz oraz w 10-20% przypadkow kobiet
ze stanem przedrzucawkowym i rzucawka.
W 70% przypadkow zespdt HELLP rozwija sie w czasie cigzy
a w 30% jest diagnozowane w czasie potogu (gtéwnie w trakcie pierwszych 48
godzin, jednakze objawy mogg sie pojawic¢ do 7-go dnia po porodzie)

(Postepowanie: \

* normalizowanie ciSnienia tetniczego

 diagnostyka krwiakdw wewnatrznarzgdowych, gtownie watroby

* przetaczanie 0socza mrozonego

* rozwazenie ukonczenia cigzy Postepowanie z matoplytkowoscia
\-przetaczac’ ptytki krwi ukobiet weiazy

Krzysztof Chojnowski 2013, tomd.rr 1, 15.23
ight @ 2013 Via Medica
Katedra i Klinika Hematologii, Uniwersytet Medyczny, Lodz N 2081-07




RoZnicowanie mikroangiopatii cigzowych

PEC HELLP AFLP aHUS TTP
Mnh +/— +4+4 + +++ +++
Matoptytkowosc - +++ - +++ +++
DIC +/- ++ +++ +i— +/-
MNadcisnienie tetnicze +++ +++ + ++ +
Objawy neurclogiczne + + + +/- ++
Niewydolnosc nerek + /- + ++ ++ 4+ +
Biatkomocz +4+ 4+ ++ +/— +++ +/-
Bilirubinemia +/~ +++ +4++ +4+4+ ++4+
PodwyZszone transaminazy + +++ +4+4+ +/- +/-
Bole brzucha +/~ ++ ++ +/- +/—
Hipoglikemia +- +/- +++ +/- 4 /-
Okres cigzy, w ktorym mikroangiopatia Il trymestr Il trymestr Il trymestr Po porodzie |-l trymestr

wystepuje najczescie]

+/~— nig wystepuje lub rzadko (0-20%); + — wystepuje dosd czesto (20-50%); ++ — wystepuje czesto [50-80%); +++ — wystepuje bardzo czesto (B0-100%);

PEC (preecizmpsia) — stan przedrzucawlkowy; HELLP — zespo| HELLP (haemolysis, elevated ler enzymes, low platelets; hemoliza, podwyZszenie enzymdw watrobowych,
niska liczba plytek knwil; AFLP (acute fatty lver of pregnancy) — osire sthuszczenie watroby; aHUS (atypical hasmolytic uremic syndrome) — atypowy zespol hemolityc-
Ino-mocznicowy; TTP (thrombotic thrombocytopenic purpura) — zakrzepowa plamica malophytkowa; Mnh — mikreangiopatyczna niedokravistodst hemolityczna;

DIC (disseminated intravascular coagulation) — zespol rozsianego wykrzepiania wewngtrznaczyniowego

Postepowanie z matoptytkowoscig

u kobiet w cigzy
Krzysztof Chojnowski 2013, tom :.',,, 1 1},”?2‘;
Capyright © 2013 Via Medica
Katedrai Klinika Hematologii, Uniwersytet Medyezny, Lodz 188N 2081-0768
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Pacjentka w | cigzy 30t.c. skierowana z powodu stanu przedrzucawkowego.
Nadcisnienie tetnicze od 17-go tygodnia cigzy.

Poczgtkowe leczenie zachowawcze w Oddziale Potozniczym, w V dobie po
przyjeciu w godzinach wieczornych wzrost BP do 180/100mmHg.

Silny bol w obrebie klatki piersiowej i nadbrzusza.

HGB 6,50mmol/I| Bilirubina catkowita 1,49mg/d|
HCT 0,31 APTT 30,5sek
PLT 51tys. PT 12,3sek Biatko catkowite 5,07
LDH powyzej 500U/L INR 1,00 Na 137mmol/I
CRP 24 mg/I Wskaznik protrombinowy 109,1% K 4,1mmol/I
AIAT 209 1U/| D-dimery 5600ng/ml
Kreatynina 0,62mg/d|




Po kilku godzinach poziom ptytek spada do 46tys, objawy nasilajg sie, pacjentka czuje sie gorzej
EKG i troponina prawidtowe.
Brzuch tkliwy ale narzady jamy brzusznej trudno badalne ze wzgledu na cigze.

USG jamy brzusznej nie jest prawidtowe — nieprawidtowa echogennos$¢ watroby (ale trudno
uwidoczni¢ wiec USG niejednoznaczne).

KTG ptodu prawidtowe.
Jaka decyzje podjeto (jest 3 w nocy z soboty na niedziele, diugi weekend majowy):

A. sterydoterapia i desmopresyna — aby
0siggnaC wzrost poziomu ptytek i

czynnikdw krzepniecia oraz stymulacja 6_ ciecie cesarskie \
dojrzewania ptuc ptodu

Stan pacjentki pogarsza sie, wiec nie ma
i .. i czasu na oczekiwanie na efekt

B. Rozwigzanie cigzy cieciem cesarskim steroidéw.

: : Ornityne nalezy wtaczy¢ niezaleznie od
C. KT jamy brzusznej — watroby podjetej decyzji o cc —

\ hepatoprotekcja /

D. Wt3czenie siarczanu magnezu i ornityny,
czekanie z dalszymi decyzjami do
stabilizacji ciSnienia tetniczego



Co dalej?

A. Przetoczyc ptytki krwi

B. PrzetoczyC osocze

C. Podac inhibitor pompy protonowe;j i
lek prokinetyczny

[A — przetoczono koncentrat krwinek ptytkowych.

Ze wzgledu na to, iz ciecie cesarskie odbedzie sie w
znieczuleniu ogdlnym, profilaktyka
przeciwzachtystowa

D. Podac tlen

\_

\




e Czekamy IR ??0272°97977?7
« Zaraz po przetoczeniu ptytek (4% rano) pacjentka wjezdza na sale operacyjna

* Opis zabiegu: po otwarciu j. brzusznej krew ptynna w j. otrzewnej. Po wydobyciu
dziecka (1370g, Apg 2/4/5/6) abrasio, udroznienie cz. pochwowej, macica
obkurczona. W nadbrzuszu liczne skrzepy i krew ptynna.

A. wezwanie konsultanta Chlrurga A — wezwano konsultanta chirurga — potwierdzono

krwawienie z peknietej torebki prawego ptata
watroby, zatozono szwy hemostatyczne oraz

B. histerektomia potoznicza wykonano packing z 3 chust.

Ptukanie jamy otrzewnej, zamkniecie j. brzusznej (z
C. wyfacznie toczenie ME, osocza, ptynoterapia i decyzja o ponownej laparotomiil). Utrata krwi ok.
stabilizacja stanu ogdlnego pacjentki 2000 ml
Podczas zabiegu przetoczono 6j ME, 6j FFP, fibrynogen
2g, NovoSeven 2x2 mg, ptytki przetoczono przed

D. Packing z chust i zamkniecie jamy brzusznej \ zabiegiem /




Pacjentka w OAIIT...

Stan pacjentki:

BP 110/70mmHg; HR 95-100/min
HGB 5,2mmol/I; HCT 0,25; PLT 81tys.
Gazometria — norma

Fibrynogen 3,0 g/I

APTT 37,7s

PT 14,7s

INR 1,11

Wskaznik protrombinowy 89,8%
D-dimery 14 220ng/ml

[- Pacjentka przezyta ]

-

Zespot HELLP

powiktany krwotokiem z
peknietego krwiaka

\ podtorebkowego watroby )

~
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Pacjentka w | cigzy blizniaczej 29 t.c. skierowana z powodu trombocytopenii.

W wywiadzie trombocytopenia od 6 r.z. i w 12 r.z. splenektomia, sttuszczenie
watroby, przewlekta matoptytkowos¢, hipercholesterolemia.

Nadcisnienia tetniczego nie stwierdzano.
Przy przyjeciu stan pacjentki dobry.

Poczatkowe leczenie zachowawcze w Oddziale Potozniczym ale w dobie nastepnej
stwierdzono w usg zgon jednego z ptodow.

W Il dobie po przyjeciu wieczorem, przyjeta do OAIlT z powodu pogarszajgcego sie
stanu - wymioty, bdl nadbrzusza, okresowo pobudzenie.

Stwierdzano wtedy BP 120/80mmHg, HR 100/min. Sp0O2 97%
Ciepfota ciata 36,9. Skéra zazotcona, oliguria.

HGB 4,80mmol/|  Bilirubina catkowita 2,58mg/dl
spadek z 6,2 APTT 25,9sek
HCT 0,21 PT 12,3sek
PLT 80tys. INR 1,44 Na 134mmol/I
LDH powyzej 500U/L Wskaznik protrombinowy 72,9% K 4,71mmol/|
CRP 24 mg/I Fibrynogen 314 g/l Cl 103,9mmol/|
AspAT 180,7 1U/I D-dimery 2590ng/ml|
AIAT 114,0 1U/) Amylaza w surowicy 152iu/L
K . 7 AT Il w normie
reatynina 1,13mg/d|




O 3.00 w nocy, chora pobudzona, cho¢ przytomna.
Spada liczba ptytek do 66tys, objawy nasilajg sie, pacjentka czuje sie gorze;.

EKG i troponina prawidtowe. Brzuch tkliwy, narzagdy jamy brzusznej trudno badalne ze wzgledu na
cigze. USG jamy brzusznej jest prawidtowe. KTG zywego ptodu niezaburzone.

Przetoczono 2 j. KKCz. W Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa przygotowano do przetoczenia
ptytki krwi.

Stwierdzono zgon drugiego noworodka.

Jaka decyzje podjeto (jest 3 w nocy z niedzieli na poniedziatek):

A. steroidoterapia i desmopresyna — aby
0siggnaC wzrost poziomu ptytek i
czynnikow krzepniecia

(" . : ,
B. Rozwiazanie cigzy cieciem cesarskim D — czekanie (decyzja gtownego
ginekologa dyzurnego).
C. Przetoczenie ptytek krwi, masy \Stan pacjentki pogarsza sig y
erytrocytarnej i 0socza mrozonego

D. Czekanie z dalszymi decyzjami do
stabilizacji stanu chorej



Ale co dalej ?
Jest 3.45

A. Przetoczyc ptytki krwi

4 )

B — przetaczono osocze i

B. PrzetoczyC osocze
przygotowano mase ptytkowa.

Przygotowano kolejne jednostki KKCz

C. Podac inhibitor pompy protonowe;j i \_ Y,
lek prokinetyczny




o Czekamy !H!111111111122222222222 7 decyzjg ciecia cesarskiego
e Stan pacjentki dalej sie pogarsza:

Pacjentka pobudzona, bez logicznego kontaktu, tachykardia, spadek cisnienia
tetniczego.

A. Sztuczna wentlacja, leczenie wstrzasu

A — Pacjentke zaintubowano, wdrozono
sztuczng wentylacje, katecholaminy,
intensywna ptynoterapia, diuretyki

B. Ciecie cesarskie

C. Wytacznie toczenie ME, osocza, ptynoterapia i

stabilizacja stanu ogdlnego pacjentki



Pacjentka dalej w OAIIT...

5.50 zatrzymanie czynnosci serca poprzedzone bradykardiq.

Reanimacja.

Podczas czynnosci reanimacyjnych ciecie cesarskie.

[- Pacjentka nie przezyta }

-~

\_

Zespot TTP

Potwierdzony dopiero po
przeprowadzeniu badan
posmiertnych

~

J




Roznicowanie zakrzepowej plamicy matoptytkowej

Niewydolnos¢|  Objawy z
Zespot Hemoliza| Matoptytkowosc nerek OUN Okres cigzy
HELLP + +++ + +/— Il trymestr
gtdwnie po
HUS + + +++ +/— porodzie
TTP +++ +++ +/— +++ Il trymestr

+/~— nie wystepuje lub rzadko (0-20%); + — wystepuje dost czesto (20-50%); + + — wystepuje czesto (50-80%); +++ — wystepuje bardzo czesto (B0-100%);
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