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Thrombophilia

Jelentése: fokozott thrombosis készség.
Thrombophilia tipusai: 1. 6roklott 2. szerzett.

1. Legjelentosebb oroklott: 2. LegjelentGsebb szerzett

o AT-III hidny vagy o Antiphospholipid —antitest-
defektus syndroma
Protein C hidny PNH

Protein S hidny

Leiden mutatio
Hyperhomocysteinaemia
Dysfibrinogegenaemia
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Myeloproliferativ betegségek
Nephrosis syndroma
Malignémadk

Citosztatikus terdpia

A thrombophilia kockdzata ndvekszik. Okai:

o intenziv kezelés tobbféle gydgyszerrel

o folyamatosan ndvekvd centrdlis vénds katéter haszndlat

o velesziiletett thrombophilia hajlam

Kovetkezmény: szovodmények szdmdnak novekedése legfoképpen

leukaemiakban, lymphomakban.

Szerzett thrombophilia

Betegség vagy dllapot és egyéb oroklott tényezd egyiitt fokozza a

thrombosis készséget.
Terhesség
Obesitas
/igyn yugalom
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Malignus betegség

Bizonyos gyégyszerek (contraceptivunok, citosztatikumok)
Acute lymphoid leukemia (ALL)

alapos kockdzat thromboembolids (TE) sz6vOdményre

Okai:

o L-asparaginase dltal okozott antithrombin (AT) deficiencia

o Steroid

o Centralis vénds katéter

o Infectio-tumor necrosis factor (TNF)-alpha, Interleukin (IL)-6

szint megno

Funkcionalis polymorphismus a TNF-t,IL-6-t kédol6 gén pro-

moter regidjaban,

o oOsszefliggést mutat ezen cytokinek plazmaszint emelkedésével.

o IL-6-174 C/C genotypusa szignifikdnsan magasabb volt azon
thrombosisos gyermekekben akiknél 2 héttel megeldzden
infectio zajlott (P<0,05)
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Néhdny irodalmi dttekintés

Department of Biomedicine of Evolutive Age, University of Bari, Italy,
Working Group AIEOP

Ezen munkacsoport 17 prospectiv vizsgélatot végzett 1752 esetben
thrombosis ardny 5,2% volt

Pediatr Blood Cancer. 2008-prospektiv vizsgdlat

112 ) ALL-s beteget vizsgdltak, kezelésiik BFM 95/2000 protocol
szerint tortént

A vizsgdlat célja: TE szovédmények kialakuldsa profilaxis esetén

1. alacsony molekulasilyi heparin (enoxaparin 1 mg/kg/nap) + AT

2. csak AT adds mellett fellépd TE. Vizsgdlati id6: 240 nap volt.
Eredmények: ha az AT plasma szint

50-60% minden gyermeknek adtak AT supplementatiot az inductios
terdpia alatt

1-3x

12,7% csak AT-prophylaxist (n = 71) kapott, ndluk kialakult
objective kimutatott

szimptémds TE

A kombindlt prophylaxisban TE sz6védmény nem volt

(kis. mol. heparin +AT) (n=41) P<0,05
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Thrombosis helye: agy (n= 3), alsé végtag (n = 3), felsd végtag (n = 2)

Fels6 végtag pulmonaris embélidval (n = 1).

Kovetkeztetéseik: Prophylaxis enoxaparin-nal biztonsigos volt a TE
megelozésében.

Bdr adataik bdtoritdst adhatnak a kis mol. sdlyd heparin és AT
egyiittes haszndlatdra, ugyanakkor megéllapitottdk, hogy antitrombotikus
kezelés ezekben az esetekben nagyobb kockdzatot jelent vérzésre. Az
optimdlis prevencié és kezelés még mindig megvaloszolatlan maradt.

Pediatr Blood Cancer. 2007.
Thromboembolism in children with sarcoma.

Thromboembolia (TE) gyakori komplikdcié és haldlok feln6tteknél
daganatos betegségben. Gyermekekben a daganat szintén magas kockdzat
TE-ra.

18 év alatti sarcoma diagnosissal kezelt gyermekek (McMaster
Children's Hospital)

Idétartam: 1990 jan.—2005 dec.

Analizdltdk a sarcomas betegek demographiai, a diagnosisra és
terdpidra vonatkozé adatait és a TE szévodményeket

Eredmények: 70-b6l 10 sarcomas esetnél (14,3%) alakult ki
szimptémds TE. Akiknél CVC-dysfunctiot észleltek (n = 9) magasabb
volt a kockdzat szimptémds TE-ra azokkal szemben akiknél nem volt
CVC diszfunkci6 (n = 61) (55,5 vs. 8,2%;

Akiknek volt tiidébetegsége a kockdzat szintén magasabb volt (n =
23) szemben a tiidbeltérés nélkiili betegekkel (n = 47) (26 vs. 8,5%; P =
0,07, P =0,002)

Az idésebb betegek metasztdzissal, valamint Ewing sarcomas
betegeknél magasabb volt a kockdzat TE-ra.

Kovetkeztetés: TE egy szignifikdns komplikdcié sarcomas
gyermekeknél

50% felett volt TE, akiknél centralis venas caniil (CVC)
miltkodészavart észleltek

Széles prospective vizsgdlat sziikséges a TE epidemioldgiai riziké
faktorainak meghatdrozdsdra sarcomas gyermekeknél.

Thrombosisok eldforduldsi helyei

Vena cava superior és inferior thrombosisa

o Az esetek 80-90%-ban malignus megbetegedés 4ll a hattérben

o Bronchustumor
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o Mediastinalis malignus lymphoma

o Thymus tu.

o Pajzsmirigy tu.

o Tu. metastasisok

Vena cava superior syndroma

o V. cava superior kiils6 compressioja v. tumoros infiltraciéja-

elzarédds

o Ritkabb a thrombosis intramuralisan

10-20%-ban benignus ok:

o Leggyakoribb a centralis vénds katéter

o Pacemaker-elektréda

o Peritoneo-jugularis shunt

Klinikai tiinetei

Alt. subacut, thrombosis esetén acut lefolyds

Oedema: nyak, arc, két felsd végtag

Cyanosis

Véna tdgulat

Exophthalmus

Fiilzigas

Szdraz kohogés

Dyspnoe

. cava inferior thrombosisa
Tobbségében valédi thrombosis
Kivilté okok: sepsis, kismedencei abscessus
Intraabdominalis tumor (25%) - urogenitalis, pancreas,
retroperitonealis

o Lymphoma

o Centralis vénds katéter

Felsé végtagi thrombosisok

o Okai 50%-ban a centralis vénds katéterek

o Nyirokcsomé megnagyobbodds (vénds pangds)

o Mediastinalis tu.

Vena portae thrombosis

o Infectio

o Primer hepatocellularis carcinoma, hasnydlmirigy daganat

Leggyakoribb okok:

o Infectio

o Primer hepatocellularis carcinoma

Vena hepatica thrombosis
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Szerzett betegségek (pl. PNH)
Hasnydlmirigy daganat
Egyéb daganatos betegségek (mdj, vese)
Infectiék
Tiinetei: hasi fidjdalom, ascites, mdjtdjéki feszito érzés, icterus,
alsé végtagi oedema
Diffiiz thrombosisok
DIC
Tobbféle kivaltd tényezd
Septicus dllapot
Virusfertézések (CMV, hepatitis,varicella)
Leukaemiak (AML-M3, M4)
Generalisdlt malignitds
Egyéb erek thrombosisa: V. jugularis, v. subclavia, v. cubitalis, v.
renalis, v. lienalis, v. femoralis.
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Az utobbi 5 évben eldfordulé thrombosisos esetek:

1. 16 éves ledny, dg.: NHL - subclaviaban 1évo katéter. Tiinet: felkar
duzzanat — gyégyult.

2. 10 éves fid, dg.: NHL cent.vénds katéter. Tiinet felkar duzzanat —
gyégyult.

3. 3 éves ledny — dg.: cutan T-sejtes lymhoma-Port-A-Cath. — Hirtelen
haldl tiid6 és agyi embolisatio miatt.

4. 16 éves ledny — dg.: ALL. Tiinet: GM tipusi gorcs. MR angio:
sinus sagittalis thrombosis. Kezelés: Na-heparin, kis mol.silyd heparin,
Warfarin — j6l van gércsmentes.

5. 13 éves ledny — dg.: ALL-Port-A-cath. Tiinet: motoros aphasia. MR
angio: sinus sagittalis thrombosis. Kezelés: Kis molekulasilyd heparin,
Warfarin — j6l van tlinetmentes.

Nehézségek az onkoldgiai betegek antithromboticus kezelése kapcsdn
o Reaktiv agyvérzés

Agressziv kezelés miatti cytopenia

Vérzékenység veszélye fokozddik

Heparin tovédbb fokozza a thrombocytopeniat

Agyvérzés
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