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WSTEP

Streszczenie

Przedstawiamy przypadek chfopca z umiarkowana postacig hemofilii A hospitalizo-
wanego w Katedrze i Klinice Pediatrii, Hematologii i Onkologii WUM z powodu krwawie-
nia wewnatrzczaszkowego poprzedzonego urazem gtowy. Chcemy podkreslié, iz cho¢
najwieksze ryzyko krwawienia do OUN zwigzane jest z poziomem czynnika VIl < 1%,
to jednak nalezy pamieta¢, ze moze ono wystgpi¢ takze u pacjentéw z postacia umiar-
kowang i tagodna hemofilii, ktérzy przebyli uraz gtowy lub zgtaszajacych sie z powodu
bélu gtowy o niewyjasnionym pochodzeniu, wymiotow czy zaburzenia $wiadomosci. Tym
samym chorzy ci powinni niezwtocznie otrzymac koncentrat brakujgcego czynnika krzep-
niecia jeszcze przed wdrozeniem petnej diagnostyki. Chcemy podkresli¢, ze cho¢ niejed-
nokrotnie kliniczny obraz krwawienia jest u tych chorych dramatyczny, to jednak wszelkie
decyzje dotyczace interwencji neurochirurgicznych muszg by¢ podejmowane w tej grupie
chorych z wielkg ostroznoscia.

Summary

This report describes the case of a boy with moderate haemophilia A who was hos-
pitalised and treated in The Department of Paediatric, Haematology and Oncology War-
saw Medical University for intracranial haemorrhage, which resulted from head trauma.
We would like to emphasise that although the severe form of haemophilia carries the
greatest risk of intracranial haemorrhages, patients with moderate and mild haemo-
philia may have this complication as well. That is why all patients with haemophilia after
head injury or those who complain about unexplained headaches, vomiting or present
with altered level of consciousness should have the factor replacement therapy started
immediately, followed by a thorough physical assessment and a CT scan or preferably
an MRI of the brain. In the group of haemophilic patients with intracranial haemorrhages
the decisions about performing a neurosurgical procedure must be done with extreme
caution, nevertheless the clinical presentation of bleeding to central nervous system
may be dramatic.

stwierdzono takze u chorych na hemofilie powiktang

Krwawienia do os$rodkowego ukfadu nerwowe-
go (OUN) u pacjentdéw z hemofilig sg najgrozniejszym
i bezposrednio zagrazajagcym zyciu powiktaniem tej
choroby, niezaleznie od jej typu i postaci. Po okresie
noworodkowym czesto$é wystepowania krwawien do
OUN w populacji pediatrycznej pacjentéw z hemofilig
ocenia sie na 3-12% (1-3). Wedtug Revel-Vilk i wsp.
60% krwawien ma miejsce u niemowlat, a 20% u dzieci
pomiedzy 2. a 3. rokiem zycia (4).

Statym i najwazniejszym czynnikiem ryzyka krwa-
wienia do OUN wystepujagcym w 50-67,2% przypad-
kow jest uraz gtowy. Zwiekszone ryzyko krwawienia
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inhibitorem, a takze u dzieci po przebytym wczesniej
krwawieniu oraz w przypadku towarzyszgcej mato-
ptytkowosci. Najwiecej krwawien obserwuje sie u pa-
cjentow z ciezkg postacig hemofilii, chociaz podkresli¢
nalezy, ze krwawienia dotycza takze chorych z jej po-
stacig umiarkowana lub tagodna, ktorzy leczeni sa na
zadanie (2, 5-7).

Ponizej przedstawiamy przypadek 4,5-letniego
chtopca z umiarkowang postacig hemofilii A (poziom
czynnika VIl 3,7%), leczonego na zadanie za pomoca
koncentratu rekombinowanego czynnika VIIl, u ktore-
go po urazie wystgpito krwawienie do OUN.
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W przesztosci, chtopiec ten z powodu licznych ura-
z6w wymagat 8-krotnie substytucji czynnika VIlI, a po-
nadto otrzymywat czynnik takze w okresie okotoope-
racyjnym (usuniecie wyrosli przedusznych w 4. roku
zycia).

W dniu poprzedzajacym zgtoszenie sie do szpitala,
w czasie zabawy chtopiec doznat dwukrotnego w cia-
gu dnia urazu gtowy: pierwszy raz w okolicy czotowej,
a nastepnie po 4 godzinach, w domu, wystapit dru-
gi uraz gtowy w okolicy potylicznej. W nocy pojawity
sie wymioty, a nad ranem nasilajace sie bdle gtowy.
Rano o godzinie 7.00 matka dziecka skontaktowata
sie telefonicznie z lekarzem dyzurnym tutejszej Kliniki,
informujac o objawach, ktére wystagpity w nocy, a jed-
noczes$nie zaznaczyta, ze od kilku dni wiekszo$¢ dzieci
w przedszkolu ma podobne objawy, ktére najprawdo-
podobniej sg zwigazane z infekcjg gastroenterologiczna.
Po wnikliwym zebraniu wywiadu przez lekarza matka
dziecka wspomniata o dwéch epizodach urazu gtowy
w dniu poprzednim. Chtopiec zostat przyjety w trybie
pilnym do szpitala.

Zaraz po przyjeciu do oddziatu otrzymat rekombino-
wany czynnik VIIl w dawce 50 j/lkg masy ciata. Dziec-
ko bylo w stanie ogélnym do$¢ dobrym. W badaniu
przedmiotowym z petna oceng neurologiczng nie
stwierdzono nieprawidtowosci poza obecnym od uro-
dzenia zezem zbieznym oka prawego oraz wylewem
podskérnym na gtowie w okolicy czotowej o $rednicy
okoto 3 cm. Wykonano tomografie komputerowg (TK)
gtowy, w ktérej opisano krwiak podtwardéwkowy
o wielkos$ci 36 x 17 x 31 mm w okolicy prawej potkuli
modzdzku ze szczeling ztamania kosci potylicznej pra-
wej oraz obszar krwawienia podpajeczynéwkowego
po stronie lewej (ryc. 1a, b). Rozlegtos$¢ oraz lokaliza-
cja krwawienia opisane w obrazie radiologicznym sta-
nowity bezposrednie zagrozenie zycia dla pacjenta.

Po konsultacji neurologicznej i neurochirurgicz-
nej wstepnie odstapiono od interwenciji chirurgicznej,
decydujac sie na leczenie zachowawcze w posta-
ci substytucji czynnika VIII w dawce 40 j/kg mc. co
8 godzin. Decyzje o ewentualnym zabiegu neurochi-
rurgicznym odroczono do ponownego badania TK
gtowy, ktére wykonano po 12 godzinach od poprzed-
niego. Nie stwierdzono w nim narastania krwawienia
do OUN. Nie zaobserwowano tez pogorszenia stanu
dziecka ani w badaniu przedmiotowym, ani w badaniu
neurologicznym. Bole gtowy ustapity. Kolejne badanie
TK gtowy, majace oceni¢ ewolucje zmian, powtdrzono
po kolejnych 12 godzinach (24 godziny po przyjeciu
chtopca do oddziatu), takze nie stwierdzajac progres;ji.

Kontynuowano zatem substytucje koncentratu re-
kombinowanego czynnika VI, pod kontrolg czasu
czesciowej tromboplastyny po aktywacji (APTT). Przez
pierwsze 3 doby podawano go co 8 godzin, aby za-
pewni¢ aktywnos$¢ czynnika w osoczu w granicach
80-100 1U/dl, nastepnie stopniowo zmniejszano cze-
stotliwos$¢ wstrzyknie¢, aby utrzymac¢ aktywnosé czyn-
nika na poziomie 50 IU/dl. Leczenie kontynuowano
przez 2 tygodnie, uzyskujac regresje zmian (ryc. 2).

b

Ryc. 1a. TK glowy - pierwsze badanie: w okolicy prawej poétkuli
mozdzku widoczny jest krwiak podtwardéwkowy (w ptaszczyZznie
poprzecznej), b. TK glowy — pierwsze badanie: w okolicy prawej
pdtkuli mézdzku widoczny jest krwiak podtwarddéwkowy wielkosci
ok. 36 x 17 x 31 mm (w ptaszczyznie czotowej)

Nastepnie przez 6 tygodni chiopiec objety byt profi-
laktyka wtorng polegajacg na podawaniu czynnika VIII
co drugi dzien w dawce 40 j/kg mc.

Po tym czasie wykonano ostatnie badanie TK gto-
wy, w ktoérym stwierdzono catkowitg regresje krwia-
ka (ryc. 3). W tym okresie poziom wiasnego czynnika
VIl u pacjenta wynosit niespetna 4%, co byto powodem
odstgpienia od dalszego leczenia profilaktycznego.

W chwili obecnej, 8 miesiecy od urazu gtowy i naste-
powego krwawienia do OUN, nie stwierdza sie u chtopca
zadnych powiktan hematologicznych ani neurologicznych.
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Ryc. 2. MR gtowy — po 15 dniach leczenia: w badaniu uwidocznio-
no krwiak przymézdzkowy po stronie prawej o wymiarach 34 x 27
x 7 mm, w fazie ewolucji, najpewniej faza podostra p6ézna

Ryc. 3. TK gtowy — niespetna 8 tygodni od urazu: w obecnym bada-
niu catkowita regresja krwiaka przymdézdzkowego po stronie prawej,
nie stwierdza sie cech $wiezego krwawienia do OUN. Mézgowie bez
widocznych zmian ogniskowych

DYSKUSJA

Wszystkie pourazowe obrazenia gtowy oraz takie obja-
wy kliniczne jak silny bél gtowy, wymioty, zaburzenia $wia-
domosci i cechy ogniskowego uszkodzenia OUN, szcze-
golnie u chorych na hemofilie, powinny zawsze nasuwac
podejrzenie krwawienia wewnatrzczaszkowego.

W takich przypadkach obowigzuje zasada - naj-
pierw lecz, potem diagnozu;.
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Dotyczy to takze pacjentow, ktérzy przebyli uraz gto-
wy, a przy pierwszym badaniu lekarskim nie prezentujg
jeszcze zadnych niepokojacych objawéw. Autorzy licz-
nych prac zwracaja bowiem uwage na brak nieprawi-
dtowosci we wstepnej ocenie klinicznej w duzej grupie
pacjentow pediatrycznych po urazie gtowy, u ktérych
krwawienie wewnagtrzczaszkowe rozpoznano za pomo-
cg badan obrazowych (7-9). Tym samym uwaza sie,
ze urazy gtowy nalezy leczy¢ tak samo intensywnie
jak wylewy do OUN, chyba ze badania obrazowe wy-
kluczajg obecnos¢ ostrego krwawienia do mézgu lub
rdzenia kregowego (10).

Zwykle, z uwagi na dostepnos$¢, badaniem obrazo-
wym wykonywanym w pierwszej kolejnosci jest TK.
Nalezy jednak pamietaé o wyzszosci badania MRI,
chociazby z racji doktadniejszej oceny struktur tylnego
dotu czaszki (8).

Rodzice oraz personel medyczny powinni by¢ $wia-
domi koniecznosci obserwacji dziecka pod katem
wystapienia zaburzen $wiadomosci (od nadmiernego
pobudzenia do apatii i patologicznej sennosci), bélu
gtowy, Swiattowstretu, wymiotéw przez 24-48 godzin
po urazie (11). Opo6zniony poczatek wystapienia obja-
wow zwigzany jest zwitaszcza z krwawieniem podtwar-
déwkowym (8). Jest to szczegdlnie istotne w odniesie-
niu do dziecka z hemofilia.

W przypadku koniecznos$ci stosowania intensywne-
go leczenia substytucyjnego, jak ma to miejsce przy
krwawieniach wewnatrzczaszkowych, u dzieci z hemo-
filig obowigzuje zasada laboratoryjnego monitorowania
aktywnosci niedoborowego czynnika krzepniecia co
najmniej raz na dobe, w prébce krwi pobranej przed
podaniem kolejnej dawki leku. Dobér dawek czynnika
krzepniecia powinien w takich sytuacjach nastepowac
na podstawie uzyskanych wynikow oznaczen w kolej-
nych dniach terapii. Docelowa aktywnos$¢ czynnika VI
w osoczu pacjentow z krwawieniem do OUN powinna
wynosi¢ 80-100 IU/dl w pierwszych 7 dniach leczenia
i nastepnie 50 IU/dl w kolejnych 14 dniach (10). Przy
braku mozliwosci oznaczenia poziomu czynnika VIl
powinni$my prowadzi¢ substytucje pod kontrolg APTT.

Jedli stan pacjenta pogarsza sie pomimo substytuc;ji
preparatu brakujagcego czynnika krzepniecia, nalezy
zawsze wzigé pod uwage mozliwosé obecnosci inhibi-
tora oraz przeprowadzi¢ badania majgce na celu ozna-
czenie jego miana (12).

U kazdego pacjenta po przebytym krwawieniu do
OUN nalezy rozwazy¢ bezterminowg wtérna profilak-
tyke krwawien z zastosowaniem koncentratéw braku-
jacego czynnika krzepniecia (2, 13).

W przedstawionym w pracy przypadku chtopca
z umiarkowang postacig hemofilii, silne, narastaja-
ce bole gtowy dziecka oraz wymioty zwrdcity uwage
rodzicow dopiero po 12 godzinach od wystapienia
dwdch, nastepujacych po sobie urazéw gtowy. Krwa-
wienie od OUN byto juz wtedy masywne. Pragniemy
zwrdéci¢ uwage, iz w takich sytuacjach u chorych na he-
mofilie przed rozpoczeciem diagnostyki nalezy podac
koncentrat brakujacego czynnika krzepniecia. W miare
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mozliwosci nalezy takze odroczy¢ interwencje neu-
rochirurgiczng przy jednoczesnej kontroli narastania
krwawienia za pomoca TK w zaleznosci od objawéw
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