
Diagnostika a vyšetření přiDiagnostika a vyšetření přiDiagnostika a vyšetření při Diagnostika a vyšetření při 
hemofiliihemofilii

MUD Jiří Libi MUD AlMUD Jiří Libi MUD AlMUDr. Jiří Libiger, MUDr. Alena MUDr. Jiří Libiger, MUDr. Alena 
VaškováVašková



Hemofilie A a BHemofilie A a BHemofilie A a BHemofilie A a B

-- nejzávažnější dědičná krvácivá chorobanejzávažnější dědičná krvácivá chorobanejzávažnější dědičná krvácivá chorobanejzávažnější dědičná krvácivá choroba

á áá á íí-- vázánvázánáá na pohlavní chromozom Xna pohlavní chromozom X

-- dědí se recesivně: muži jsou nemocnídědí se recesivně: muži jsou nemocní
ženy jsou přenašečkyženy jsou přenašečky



DědičnostDědičnost hemofiliehemofilieDědičnostDědičnost hemofiliehemofilie



Cévy, krevní destičky a plasmatická Cévy, krevní destičky a plasmatická 
koagulace při normální hemostázekoagulace při normální hemostáze



Porucha plasmatické koagulace při Porucha plasmatické koagulace při 
hemofiliihemofilii





13 koagulačních faktorů13 koagulačních faktorů13 koagulačních faktorů13 koagulačních faktorů









Závažnost hemofilie záleží naZávažnost hemofilie záleží na
zbývajícím množství koagulačníhozbývajícím množství koagulačníhozbývajícím množství koagulačníhozbývajícím množství koagulačního
faktoru faktoru 

 Lehká hemofilie Lehká hemofilie ––
více než 5%více než 5%

 Středně těžká Středně těžká 
hemofiliehemofilie 1 až 5%1 až 5%hemofilie hemofilie –– 1 až 5%1 až 5%

 Těžká hemofilie Těžká hemofilie ––
méně než  1%méně než  1%



Musíme vyšetřit:Musíme vyšetřit:

který koagulační faktor chybí :který koagulační faktor chybí :-- který koagulační faktor chybí :který koagulační faktor chybí :
hemofiliehemofilie AA -- faktorfaktor VIIIVIIIhemofilie hemofilie AA faktor faktor VIIIVIII
hemofilie hemofilie BB ––faktor faktor IXIX

k lik t h bý ák lik t h bý á-- kolik procent ho zbývá kolik procent ho zbývá 



Preanalytická fázePreanalytická fázePreanalytická fázePreanalytická fáze



Preanalytická fázePreanalytická fázePreanalytická fázePreanalytická fáze



APTTAPTT principprincipAPTT APTT -- principprincip

čas srážení plasmy, aktivované směsí kaolinu a čas srážení plasmy, aktivované směsí kaolinu a 
fosfolipidůfosfolipidůfosfolipidůfosfolipidů



Vyšetření faktorů vnitřní cestyVyšetření faktorů vnitřní cesty ––Vyšetření faktorů vnitřní cesty Vyšetření faktorů vnitřní cesty ––
APTT testAPTT testAPTT testAPTT test



Vyšetření hladiny faktoru VIII na Vyšetření hladiny faktoru VIII na 
principu APTTprincipu APTT







Léčb k t át k l č í h f kt ůLéčb k t át k l č í h f kt ůLéčba koncentráty koagulačních faktorů Léčba koncentráty koagulačních faktorů 
může vyvolat tvorbu protilátky, léčba může vyvolat tvorbu protilátky, léčba 
potom přestane účinkovatpotom přestane účinkovat

Jedná se tzv. Jedná se tzv. inhibitorinhibitor

Provádíme průkaz inhibitoru a měříme jehoProvádíme průkaz inhibitoru a měříme jehoProvádíme průkaz inhibitoru a měříme jehoProvádíme průkaz inhibitoru a měříme jeho
sílu.sílu.



Průkaz inhibitoruPrůkaz inhibitoru –– směsný testsměsný testPrůkaz inhibitoru Průkaz inhibitoru –– směsný testsměsný test



V směsném testu nedojde v přítomnostiV směsném testu nedojde v přítomnostiV směsném testu nedojde v přítomnosti V směsném testu nedojde v přítomnosti 
inhibitoru přidáním normální plasmy ke inhibitoru přidáním normální plasmy ke 

á í ě á íá í ě á ízkrácení APTT ani ve směsi 80% normální zkrácení APTT ani ve směsi 80% normální 
plasmy s 20% plasmy pacienta.plasmy s 20% plasmy pacienta.p y p y pp y p y p

11 Bethesda jednotkaBethesda jednotka:: takové množstvítakové množství11 Bethesda jednotkaBethesda jednotka:: takové množství takové množství 
inhibitoru, které sníží aktivitu faktoruinhibitoru, které sníží aktivitu faktoru
za 2 hodiny na polovinuza 2 hodiny na polovinuza 2 hodiny na polovinuza 2 hodiny na polovinu





Děkuji za pozornostj p


