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A véralvaddsi rendszer alapvetd feladata az érfal sériilése esetén a
vérzéscsillapitds, a vérvesztés megakaddlyozdsa, majd az érpdlya integ-
ritdsdnak helyredllitasa. Thrombosisrél akkor beszéliink, ha ez a.folyamat
a fizioldgiastdl eltéré mddon, vagy a sziikségesnél nagyobb mértékben
jon létre, és végsod soron dnmagdban a keringés és a szovetek vérellatdsa-
nak akaddlyavd, 6néll6 kérképpé vilik.

Thrombophilia alatt dltaldban a fiatal (45 év alatti) életkorban kiala-
kulé, vagy szokatlan lokalizaciéjd, nyilvanvalé kivalté ok nélkiil beks-
vetkezett, ismétlodé thrombosist értjiik, tobbnyire kimutathaté csalddi
halmozddds mellett.

Gyermekkorban a thromboembolia (TE) viszonylag ritka. Szdzezer
gyermekbdl egy, 10 000 kérhazi felvételbdl — az Gjsziildttkortdl eltekintve
— 5 esetben fordul eld. A gyermekkori TE megbetegedésekre jellemzd,
hogy tobbnyire silyos alapbetegséghez és valamilyen orvosi beavatkozas-
hoz tarsul. Az egyes centrumokban a beteganyagtdl fliggé mértékben, de
elsé helyen szerepel az okok kozott a centrdlis vénds katéterek alkalma-
zdsa, ezt koveti az infectio, a cardiolégiai kérképek és beavatkozdsok, az
egyéb sebészeti beavatkozdsok, a malignus betegségek, elsdsorban az acut
lymphoid leukaemia, és kezelésiik.

A TE kialakuldsdnak hétterében gyakran taldlunk 6roklott hajlamosité
tényezoket (1. tdbldzat). Ezek laboratériumi vizsgélata thrombosisos gyer-
mekek és thrombophilids csalddok gyermekei esetében mindenképpen
indokolt, hiszen a vizsgdlati eredmények ismeretében megalapozottabb
javaslatot tudunk tenni az alkalmazandé kezelésre, vagy fokozott
kockdzatot jelentdé koriilmények (trauma, mitét, immobilizicid, kiilon-
boz6é gyulladdsos betegségek, fogamzdsgdtld szedése stb.) esetében a
prophylaxisra vonatkozéan. Minden esetben gondos egyéni mérlegelést
kévetden kell a kezelés mddjardl, folytatdsarél vagy megsziintetésérol
donteni. Ehhez segitséget nyudjt a Magyar Thrombosis és Haemostasis
Tdrsasdg rendszeresen megujulé Konszenzus Nyilatkozata.
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1. tablazatr. Thrombophilidt okozo genetikai eltérések gyakorisdga
(S. Khan and J.D. Dickerman Thrombosis Journal 2006, 4:15)

Norm.populacié | Vénas TE Re;u,ll:gns
AT defektus 0,02-0,04 1-2 2-5
P 0,2-0,5 2-5 5-10
PS 0,1-1 1-3 5-10
APC-R 3-7 20 46—50
FII G20210A 1-3 3-8 15-20

PC=protein C defektus, PS=protein S defektus, APC-R=aktivdlt PC rezisztencia

A gyermekkori TE jellegzetes életkori eloszldst mutat. Ennek ma-
gyardzata részben az alvadést eldsegitdé (procoaguldns) és gdtlé (anti-
coaguldns) tényez6k postnatalis fejlodésének dinamikdjaban rejlik.
Sziiletéskor egy labilis, alacsonyabb faktorszintekkel megvalésulé
egyensulyi dllapotot taldlunk, enyhe thrombogén tilsillyal, féként a
Protein C rendszer vonatkozdsdban. Az érés tulajdonképpen a serdiil6-
korban fejezddik be. Gyermekkorban inkdbb csak a kombinalt defektusok
€s a sulyos predispondl6 tényezok fennélldsa esetében latunk thrombosist,
az ismert jelentds Oroklott kockdzati tényezOk, mint amilyen az
Antithrombin, Protein C és Protein S defektusok féként a fiatal
feln6ttekben okoz megbetegedést. Minden ezzel foglalkozé kozlemény-
ben, és sajit anyagunkban is legtobb eset az tjsziiléttkorban fordul el6.
Erre a csoportra jellemz6 leginkdbb a kivélté okok megléte, példaul az
anyai toxaemia, diabetes, lupus anticoaguldns (SLE-vel, vagy anélkiil),
traumds sziilés, hypoxia, infectio, gydégyszerek, centrdlis katéter stb.
Kisdedkorban a gyakorisig enyhébb nodvekedését latjuk a malignus
betegségek és kezelésiik kapcsdn. Késébb a serdiilokor jelent djabb
kihivdst, a hormondlis véltozdsok, ldnyokndl a fogamzdsgatldk alkalma-
zésa, €s a felnottkorban érvényesiild tdpldlkozasi, életmddbeli kockdzatok
fokozatos megjelenése miatt. Kiilonleges helyet foglal el a részben 6rok-
16tt, részben szerzett jarulékos rizikéfaktor, a homocystein. Mig a silyos
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homocystinuria nagyon ritka, az enyhe, diétdval és B vitaminokkal jol
befolydsolhaté enyhe (15-30 pmol/L) hyperhomocysteinaemia jéval
gyakrabban fordul elo.

A thrombophilia diagnézisdnak feldllitisdban meghatdrozé a
megfelelden felkésziilt laboratériumban végzett komplex vizsgdlat ered-
ménye. A TE multifaktoridlis betegség, sokszor tobb, 6nmagédban enyhe,
vagy jelentéktelennek tartott rizik6faktor és kiils6é kivalté okok egyiittes
fenndlldsa vdltja ki. Ezért a negativ csalddi anamnézis nem zdrja ki a
vizsgélat sziikségességét. A laboratériumi vizsgdlatoknak a teljes alvaddsi
és anticoaguldns rendszer funkciondlis szlirbvizsgélataira (kéros ered-
mény esetében a pontos besoroldst célzé specidlis vizsgédlatokkal
kiegészitve) és az ismert genetikai eltérések vizsgdlatdra is ki kell
terjedniiik (2. tdblazat). Az értékelésnél vegyiik figyelembe, hogy az
eredmények az adott idopontban rendelkezésre 4ll6 ismereteinket és
lehetdségeinket tiikrozik. A diagnézis feldllitdsa és a tovdbbi kezelés vagy
megel0zés megtervezése a laboratériumi eredmények figyelembe-
vételével, elsdsorban a beteg édllapotdnak €s a kortdrténet megitélése utdn
mindenképpen a kezel6 orvos feladata.

2. tabldzat. Laboratériumi vizsgdlatok thrombophilia gyaniija esetén

Alaptesztek: Prothrombin id6 (INR), Aktivalt Parcialis
Thromboplasztin id6, Thrombin id6, Fibrinogén.
Anticoaguldnsok: Antithrombin, Protein C, Protein S (funkcionalis

teszt, antigén).
Aktivalt PC-rezisztencia sz{ird.
Lupus Anticouguléns, anti-Phospholipid sziir6 €s
meger0sito tesztek.
Genetikai vizsgdlatok (FV Leiden, FII- G20210A, MTHFR).
FVIII és von Willebrand faktor.
Egyéb alvaddsi faktorok (nem bizonyitott a jelentdségiik).
D-dimer — negativ prediktiv érték az acut szakban. Kovetés, kezelés leza-
rdsa (megbizhat6ésdga erre a célra még nem bizonyitott).
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