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MEGNYITÓ

A Magyar Tudományos Akadémia V e sz p ré m i  A kadém ia i  B i z o t t s á g á 
n a k  H a e m a to ló g ia i  é s  O n k o ló g ia i  M u n k a b i z o t t s á g a  é s  a  P é c s i  
A k ad ém ia i  B i z o t t s á g  V é r a l v a d á s i  M u n k a b i z o t t s á g a  n e v é b e n  k ö 
szö n tő m  a h a e m o s t a s i s  u j s z ü l ö t t k o r i  z a v a r a i v a l  f o g l a l k o z ó  
sy m p sio n  e l ő a d ó i t  é s  r é s z t v e v ő i t ,  k e d v e s  v e n d é g e i n k e t .

ö röm ünkre  s z o l g á l ,  hogy az  i s m e r t  h a z a i  v é r a l v a d á s i  k u 
t a t ó k  é s  k l i n i k u s o k  m e l l e t t  e z ú t t a l  a z  NDK tö b b  k i v á l ó  haemos

t a s i s  s z a k é r t ő j é t  i s  k ö rü n k b e n  ü d v ö z ö l h e t j ü k ,  i g y  az  e r f u r t i  
O rv o s i  A kadém ia V é r a l v a d á s  M u n k a c s o p o r t j á t  V ogel d o c e n s  v e z e 
t é s é v e l ,  az  NDK V é r t r a n s f u s i ó s  S z o l g á l a t á n a k  e g y i k  l e g i s m e r 
t e b b  r e p r e z e n t á n s á t  Roewer d o c e n s t ,  a  r o s t o c k i  V é r e l l á t ó  I n 
t é z e t  á l l a m i  d i j a s  i g a z g a t ó j á t , a k i  m u n k ásság á n ak  n a g y r é s z é t  
a  n e o n a t o l ó g i a ,  a z  ú j s z ü l ö t t k o r !  c s e r e t r a n s f u s i ó  t e r é n  f e j t e t 
t e  k i .  ügy v é l j ü k ,  hogy az  o r s z á g o s  i n t é z e t e k ,  a  t é m á v a l  f o g 
l a l k o z ó  v e z e t ő  h a z a i  k l i n i k á k  é s  k ó r h á z a k  k é p v i s e l ő i n e k  j e 
l e n l é t e  m e l l e t t  n ém et k o l l é g á i n k  é s  b a r á t a i n k  r é s z t v é t e l e  i s  
n ö v e l i  a  sy m p o s io n  sza k m a i  é r t é k é t .

T a n á c s k o z á s u n k  t é m á j á u l  egy  e d d i g  m e g le h e tő s e n  m o s to h á n  
k e z e l t  k é r d é s t ,  a h a e m o s t a s i s  u j s z ü l ö t t k o r i  z a v a r a i t  v á l a s z 
t o t t u k .  A t é m a v á l a s z t á s  önm agában i s  j e l z i  a z t  a  f e j l ő d é s t , a -  
mi a  n e o n a t o l ó g i a  é s  a h a e m o s t a s e o l ó g i a  t e r é n  az  e l m ú l t  10  
év  a l a t t  v ég b em en t  -  é s  s z i m b o l i z á l j a ,  hogy  -  m ik é n t  a z  o r 
vos tu d o m án y  más s p e c i á l i s  t e r ü l e t e i n  -  e t é r e n  i s  c s a k  az  
i n t e r d i s z c i p l i n á r i s  c so p o r tm u n k a  h o z h a t  e l ő r e h a l a d á s t ,  k o r 
s z e r ű  e r e d m é n y e k e t .  R e f e r e n s e i n k  é s  e l ő a d ó i n k  s o r á t  á t t e k i n t 
v e  j ó l  l á t s z i k ,  hogy h a e m a to ló g u s o k ,  h a e m o s t a s e o l ó g u s o k ,  n e o -  
n a t o l ó g u s o k ,  s z ü l é s z e k  é s  t r a n s f u s i o l ó g u s o k  a l k o t j á k  a  c s o 
p o r tm u n k a  m a g v á t .  Az e l h a t á r o z á s b a n  sz e re p e t  j á t s z o t t  á  VE AB 
é s  a  PAB a z o n o s  t é m á j ú  m u n k a b i z o t t s á g a i  k ö z ö t t  k i a l a k u l t  -  im
már é v t i z e d e s  -  j ó  e g y ü t tm ű k ö d é s  é s  a z  ú j s z ü l ö t t k o r !  h a e m o s t a 
s i s  z a v a r a i v a l  f o g l a l k o z ó k  s z o r g a lm a s  m u n k á ja  a  P é c s i  O r v o s t u 
dom ányi Egyetem  I .  B e l k l i n i k á j á n ,  a s z o m b a t h e ly i  é s  a v e s z p r é 
mi M egyei K ó rh ázak  G y e r m e k o s z t á l y a i n ,  V é r t r a n s f u s i ó s  Á l l o m á s a 
i n  é s  a  s z o m b a t h e ly i  H a e m a to ló g ia i  O s z t á l y o n .

A sy m p o s io n  V eszprém ben  t ö r t é n t  m e g r e n d e z é s é v e l  a  VEAB O r
v o s tu d o m á n y i  Szakbizottsága nem csak  M .T óth  A n t a l  k ez d em én y ez ésé t ,  
hanem e t é r e n  é v e k  ó t a  v é g z e t t  s z í n v o n a l a s ,  k o r s z e r ű  m u n k á j á t  
i s  m é l t á n y o l n i ,  e l i s m e r n i  k í v á n t a .

A p ro g ra m b ó l  j ó l  k i b o n t a k o z i k  e g y r é s z t  a  h a e m o s t a s e o l ó g i a ,  
m á s r é s z t  a  n e o n a t o l ó g i a  e l m ú l t  é v e k b en  v ég b e m e n t  f e j l ő d é s e ,  e -  
r e d m é n y e i  é s  p r o b l é m á i ,  -  i g y  a h a e m o s t a s i s  r e g u l á c i ó j á v a l  k a p 
c s o l a t o s  u j  i s m e r e t e k . ,  a kom plem ent r e n d s z e r r e l  m eg lév ő  k a p c s o 
l a t a ,  a  t h ro m b o c y ta  f u n k c i ó k k a l  ö s s z e f ü g g ő  u j  a d a t o k ,  a  haem o
s t a s i s  t e r h e s s é g i ,  g y e rm e k á g y i  é s  u j s z ü l ö t t k o r i  s a j á t o s s á g a i .  
J ó l  é r z é k e l h e t ő ,  hogy  a l e g t ö b b  f i g y e l m e t  a z  u j s z ü l ö t t k o r i  RDS-,
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az  a n t i t h r o m b i n  I I I .  s z e r e p é n e k  i n t e r p r e t á l á s a - ,  az  ú j s z ü l ö t t 
k o r !  DIC é s  a H e p a r i n  h a t á s k i n e t i k a i  é r t e l m e z é s e  k e l t e t t e .  A 
h a e m o p h i l i a  t e r é n  e l é r t  e r e d m é n y e k e t  j ó l  é r z é k e l t e t i k  az o k  az  
e l ő a d á s o k ,  am e ly ek  a z  i n t r a u t e r i n  d i a g n o s z t i k á v a l ,  az  u j s z ü 
l ö t t k o r b a n  f e l l é p ő  h a e m o p h i l i á s  v é r z é s e k  m e g e l ő z é s é v e l  f o g l a l 
k o z n a k .

Az u j s z ü l ö t t k o r b a n  j e l e n t k e z ő  v é r z é s e k  ~ v i s z o n y l a g o s  
r i t k a s á g u k  e l l e n é r e  -  a  k l i n i k u s  s z á m á r a  kom oly g o n d o t  é s  f e l 
a d a t o k a t  j e l e n t e n e k : s z e r v e z é s i  é s  e g y ü t t m ű k ö d é s i  t e e n d ő k e t ,  
m e g f e l e l ő  l a b o r a t ó r i u m i  h á t t é r  b i z t o s i t á s á t ,  j ó  k a p c s o l a t o t  a 
t e r h e s g o n d o z ő k k a l , a  p a r t n e r  s z a k m á k k a l  / e l s ő s o r b a n  s z ü l é s z e r -  
g y e r m e k g y ó g y á s z a t  r e l á c i ó b a n / ,  a  h a e m a t o l ó g i a i  g o n d o z ó v a l ,  a 
v é r t r a n s f u s i ó s  á l l o m á s s a l .  A v é r z é s  i t t  i s  s ü r g e t ő ,  a l a r m i r o -  
zó j e l ,  a m ire  n a g y o n  j ó l  s z e r v e z e t t  s z e r e p o s z t á s s a l ,  i d ő v e s z 
t e s é g  n é l k ü l  k e l l  r e a g á l n u n k .

E lő a d á s o k  é s  k a z u i s z t i k á k  f o g j á k  b i z o n y í t a n i ,  hogy  m i ly e n  
f o n t o s  i t t  i s  a z  e lő z m é n y e k  i s m e r e t e ,  a  c s a l á d v i z s g á l a t , a  go n 
d o z á s ,  a  m e g f i g y e l é s ,  a  k l i n i k a i  t ü n e t e k b ő l  k i i n d u l ó  c é l z o t t  
l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t .

A k l i n i k u s  h e l y z e t é t  a z o n b an  n em csa k  az  i d ő h i á n y  n e h e z í 
t i ,  hanem az ú j s z ü l ö t t b e n  az  é l e t  e l s ő  ó r á i b a n  é s  n a p j a i b a n  
végbem enő  a d a p t á c i ó s  j e l e n s é g e k  v i h a r o s  é s  m é l y r e h a t ó  v o l t a  
a  s z ü l ő n ő b e n  l e z a j l ó  g y o r s  v á l t o z á s o k .  A b e t e g á g y  m e l le t t  v ag y  
a  s z ü l ő s z o b á b a n  k i a l a k u l t  s ü r g e t ő  é s  s z o r o n g a t ó  h e l y z e t b e n  az 
s e g i t ,  h a  k l i n i k u s o k  é s  a l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t o k a t  v ég z ő k  
e g y s é g e s  s z e m l é l e t t e l  r e n d e l k e z n e k ,  e g y ü t t  tu d n a k  g o n d o l k o d n i ,  
k l i n i k a i  e .sem én y e k e t  é s  l a b o r a t ó r i u m i  l e l e t e k e t  e g y ü t t  k é p e s e k  
i n t e r p r e t á l n i ,  t e h á t  a  k l i n i k a i  h a e m o s t a s e o l ó g i a  s z é l i e m é b e n  
j á r n a k  e l .  V égső  s o r o n  ennek  az  e g y ü t tm ű k ö d é s n e k  a m e g te r e m té 
s e ,  m e g e r ő s í t é s e  k é p e z i  m o s t a n i  t a n á c s k o z á s a i n k  l e g f ő b b  c é l j á t  
é s  é r t e l m é t .

Amikor t u d o m á n y t e r ü l e t e i n k  é s  munkánk e r e d m é n y e i t  számba 
v e s s z ü k ,  nem f e l e d k e z h e t ü n k  meg a  h i á n y o s s á g a i n k r ó l ,  s o r o n l é -  
vő  t e e n d ő i n k r ő l  sem , am elyek  -  j ó l  t u d j u k  -  m e n n y ire  f é k e z ő  
h a t á s ú a k ,  m ekkora  h á t r á n y t  j e l e n t e n e k  b e t e g e i n k n e k :  i g y  a 
m ik ro m ó d s z e re k  b e v e z e t é s é t  g á t l ó  t é n y e z ő k r ő l ,  a r e a g e n s  e l l á 
t á s  n e h é z s é g e i r ő l ,  a  b e t e g e l l á t ó  i n t é z e t e k  é s  o rv o s o k  k a p c s o 
l a t - r e n d s z e r é b e n  m e g lé v ő  i d ő n k é n t i  é s  h e l y e n k é n t i  z a v a r o k r ó l ,  
a  b e t e g e k  p a n a s z a i v a l  szemben n é h a  t a p a s z t a l t  k ö z ö n y r ő l , a  t u 
dom ányos ig é n y ű  é s  h i t e l ű  g y a k o r l a t i  munka s z ü k s é g e s s é g é n e k  
k é t s é g b e v o n á s á r ó l ,  a  tudom ány u j  e r e d m é n y e in e k  a l á - ,  v ag y  t ú l 
b e c s ü l é s é r ő l .  A z t  r e m é l j ü k ,  h o g y  a  Sym posion  i l y e n  szempontból 
i s  é r t é k e s ,  g y a k o r l a t i l a g  f o n t o s  m e g á i l a p i t á s o k a t , á l l á s p o n t o 
k a t  f o g  e r e d m é n y e z n i ,  a m e ly e k e t  n a p i  munkánkban h a s z n o s í t h a 
t u n k  .

A z t  v á r j u k ,  h o g y  m o s t a n i  t a n á c s k o z á s u n k  j ó l  i l l e s z k e d i k  
e d d i g i  s y m p o s io n a in k  s o r á b a :  j ó l  s z o l g á l j a  a t e r ü l e t i  a k a d é 
m i a i  b i z o t t s á g o k  c é l k i t ű z é s e i t ,  e g y  s z ü k e b b  s z a k t e r ü l e t  é r d e 
k e i t ,  k u t a t ó k  é s  g y ó g y i t ó - m e g e l ő z ő  m u n k á t  v ég z ő  o r v o s o k  k a p 
c s o l a t a i n a k  m e g e r ő s ö d é s é t  -  é s  i ly m ó d o n  k o r s z e r ű s í t i  a  h a e 
m o s t a s i s  z a v a r a i b a n  s ze n v ed ő  ú j s z ü l ö t t e k  e l l á t á s á t .
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A r e n d e z ő  2 m u n k a b i z o t t s á g  n e v é b e n  m é g e g y s z e r  köszönöm , 
hogy  a r e f e r e n s e k  f e l k é r é s ü n k n e k  e l e g e t  t e t t e k ,  hogy  az  e l ő 
adók  l e g ú j a b b  e r e d m é n y e i k e t  é s  t a p a s z t a l a t a i k a t  k ö z r e a d t á k ,  
hogy a sym posion  r é s z t v e v ő i  é r d e k l ő d é s ü k k e l  m e g t i s z t e l t e k .

K ö s z ö n e t t e l  t a r t o z u n k  a  h e l y i  r e n d e z ő k n e k  -  i g y  e l s ő s o r 
ban  M .T óth  A n t a l n a k ,  i l l .  a v e s z p ré m i  V é r t r a n s f u s i ó s  Á llo m ás  
d o l g o z ó i n a k  é s  a  VEAB T i t k á r s á g  m u n k a t á r s a i n a k ,  hogy t a n á c s 
k o z á s u n k n a k  m e g f e l e l ő  f e l t é t e l e k e t  b i z t o s í t o t t a k .

E g o n d o la to k  j e g y é b e n  n y i to m  meg a  h a e m o s t a s i s  u j s z ü 
l ö t t k o r i  z a v a r a i v a l  f o g l a l k o z ó  s y m p o s io n t .

ISTVÁN LAJOS DR.
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ZSUZSA ELSŐI

THE REGULATION OF THE BLOOD-CLOTTING

The c o a g u l a t i o n  o f  t h e  b lo o d  a p p e a r s  t o  b e  a  c a s c a d e  o f  e n z y 
mes b e l o n g i n g  t o  t h e  g ro u p  o f  r e g u l a t o r y  s y s t e m s  w o rk in g  e x -  
t r a c e l l u l a r l y . I t  i s  r e g u l a t e d  n o t  o n l y  i n  t i m e ,  b u t  i n  s p a c e  
t o o  / l o c a l i z e d / .  The damage i n  t h e  b lo o d  v e s s e l ' s  w a l l  i s  a 
s i q n a l  t o  s w i t c h  on  t h e  p r o c e s s  o f  b lo o d  c o a g u l a t i o n  / a n d  t h e  
w h o le  h a e m o s t a s i s /  w h ich  i s  t o  s t a r t  b o t h  o f  ehzym c a s c a d e s  
/ the e x t r in s ic a l  and i n t r i n s i c a l  p ro cesses / .  D e s p i t e  o f  i d e n t i c a l  s i g 
n a l s  f o r  s w i t c h i n g  t h e  i n t e g r a t i o n  o f  t h e  s i g n a l  r e a l i z e s  d i f 
f e r e n t l y  i n  b o th  o f  t h e  c a s c a d e s .  The a m p l i f i c a t i o n  i s  an  i n 
h e r e n t  f e a t u r e  o f  t h e  c a s c a d e s ,  i . e .  a f e a t u r e  e n s u r i n g  f o r  e f 
f e c t i v e  r e a g e n c y  o f  t h e  o rg a n is m  on a  s w i t c h  on  s i g n a l ,  b e i n g  
some t i m e s  a v e r y  weak o n e .  The l o c a l i s a t i o n  o f  t h e  p r o c e s s  
/ t h e  r e g u l a t i o n  i n  s p a c e /  a t  t h e  h e t e r o g e n e o u s  p h a s e  / a t  t h e  
s u r f a c e  o f  t h r o m b o c y te s  a g g r e g a t e d  i n  t h e  s u r f a c e  o f  t h e  dama
ged  v e s s e l / i s  p r o v i d e d  by t h e  a c c o m p l i s h i n g  r e a c t i o n s , t h e  e n 
zymes f i x e d  a t  t h e  d ia p h ra g m a .  The r e l e a s i n g  o f  t h e  p r o c e s s  
/ r e g u l a t i o n  i n  t i m e /  i s  acoonplishsd by a  s p e c i f i c  enzym i n h i 
b i t o r  t h e  a n t i t h r o m b i n e  I I I .  t h e  o p e r a t i o n  o f  w h ic h  i s  r e g u l a 
t e d  by  h e p a r i n .

ZSUZSA ELfiDI

DIE REGULIERUNG DER BLUTGERINNUNG

D ie B l u t g e r i n n u n g  i s t  e i n e  E n z im k a s k a d e , d i e  zu  d e r  G ruppe d e r  
a u s s e r h a l b  d e r  Z e l l e n  w i rk e n d e n  R e g u l a t i o n s s y s t e m e  g e h ö r t .  S i e  
i s t  n i c h t  n u r  z e i t l i c h ,  s o n d e r n  auch  r ä u m l i c h  r e g u l i e r t  / l o k a 
l i s i e r t /  .

Das Z e ic h e n ,  d a s  d i e  B l u t g e r i n n u n g  /u n d  d i e  g an z e  Haemo- 
s t a s e /  e i n s c h a l t e t  i s t  d i e  V e r l e t z u n g  d e r  G e f ä s s w a n d ,d i e  zw ei 
E n z im k ask ad en  / e x t r i n s i c  und i n t r i n s i c  P r o z e s s /  i n  Gang b r in g t .  
T r o t z  d e s  g l e i c h e n  E i n s c h a l t u n g s z e i c h e n s  wird d ie  I n t e g r a t i o n  
d e s  S i g n a l s  i n  den  b e i d e n  K askaden  v e r s c h i e d e n  v e r w i r k l i c h t .  
D ie i n h e r e n t e  E i g e n s c h a f t  d e r  E n z im k ask ad en  i s t  d i e  V e r s t ä r 
k u n g ,  d . h .  das  Symptom, d a s  s i c h e r t ,  d a s s  d e r  O rg a n ism u s  a u f  
d a s  o f t  s e h r  sch w ach e  Z e ic h e n  m i t  e i n e r  w irk s a m e n  A n tw o r t  r e a 
g i e r t .  D ie L o k a l i s i e r t h e i t  / r ä u m l i c h e  R e g u l i e r u n g /  d e s  P r o z e s 
s e s  s i c h e r n  d i e  s i c h  i n  d e r  h e t e r o g e n e n  P h a s e  / a u f  d e r  O b e r -
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f l ä c h e  d e r  a g g r e g i e r t e n  T h ro m b o z i t e n  a u f  d e r  v e r l e t z t e n  G e f ä s s -  
o b e r f l ä c h e /  a b s p i e l e n d e n  R e a k t i o n e n ,  d i e  Enzim e a u f  dem Throm- 
b o z i t e n - M e r a b r a n . D ie  A u s s c h a l t u n g  d e r  P h a se  / z e i t l i c h e  R e g u l i e 
r u n g /  b e w i r k t  e i n  s p e z i f i s c h e r  E n z i m - I n h i b i t o r ,  d a s  A n t i t h r o m 
b i n  I I I .  d e s s e n  T ä t i g k e i t  vom H e p a r i n  r e g u l i e r t  w i r d .

ZSUZSA ELÖDI

LA REGULI&0 DE LA HEMOKOAGULIGO

La h e m o k o a g u l ig o  e s t a s  e n z im k a s k a d o ,  k i u  a p a r t e n a s  a l  l a  g ru p o  
de l a  e k s t r a é e l e  f u n k c i a n t a j  s i s t e m o j . t i  e s t a s  n e  n u r  r e g u l i -  
g i t a  e n  tem po , s e d  ankaiá l o k a l i z i t a  en  s p a c o .

La s i g n a l o  k i u , s a l t a s  l a  h e m o k o a g u l ig o n  / k a j  l a  t u t a n  h e -  
m o s t a z o n /  e s t a s  l a  d i f e k t i g o  d e  l a  a n g i o j . T iu  e k f u n k c i i g a s  du 
e n z im k a s k a d o j n  / e k s t e r a n  k a j  i n t e r n a n  k o a g u l i ^ o n / .  K o n t r a ü  de 
l a  sam a s a l t i g a  s i g n a l o ,  l a  i n t e g r á c i ó  de t i u j  s i g n a l o j  r e a l i 
t á s  d i v e r s m a n i e r e  e n  l a  du  k a s k a d o j . K a r a k t e r i z a  p r o p r e c o  de 
l a  e n z im k a s k a d o j  e s t a s  l a  p l i f o r t i g o .  T iu  fenom eno c e r t i g a s , k e  
l a  o rg a n iz m o  e f i k e  r e a g u  a n k a u  p r o  l a  o f t e  t r e  m a l f o r t a  s i g n a 
l o  .

La e n z im o j ,  f i k s i t a j  s u r  l a  t ro m b o c i to m e m b ra n o  c e r t i g a s  
l a  l o k a l i z i ^ o n  / s p a c a n  r e g u l i g o n /  de  l a  p r o c e z o .  T i u j  r e a k c i ó j  
o k a z a s  e n  l a  h e t e r o g e n a  f a z o ,  s u r  l a  s u r f a c o j  de l a  a g r e g i t a j  
t r o m b o c i t o j  £e l a  d i f e k t i t a  a n g i o e n d o t e l o . La m a l S a l t o n  de l a  
p r o c e z o  / tem p an  r e g u l i g o n /  e s t i g a s  - s p e c i f a  e n z i m i n h i b i t o r o , l a  
a n t i t r o m b i n o  I I I ,  k i e s  f u n k c i ó n  r e g u l a s  l a  h e p a r i n o .



17

ELŐDI ZSUZSA

A VÉRALVADÁS MOLEKULÁRIS SZINTŰ REGULÁCIÓJA

Az é l e t f o l y a m a t o k  m o l e k u l á r i s  s z i n t ű  s z a b á l y o z á s á n a k  l é n y e g e  az  
e g y e s  f o l y a m a t o k é r t  f e l e l ő s  m o le k u lá k  a k t i v  / b e k a p c s o l t / , v ag y  
i n a k t i v  / k i k a p c s o l t /  á l l a p o t á n a k  l e h e t ő s é g é b e n  r e j l i k .  A b e k a p 
c s o l á s ,  v a g y i s  a  m o le k u la  a k t i v  a l a k j á n a k  k i a l a k í t á s a  e g y e b e k  
k ö z ö t t  i r r e v e r z i b i l i s  k é m ia i  m ó d o s í t á s s a l ,  p l . p r o t e o l i t i k u s  h a 
s í t á s s a l  i s  m e g t ö r t é n h e t .

A k ü l ö n f é l e  s z a b á l y o z á s i  r e n d s z e r e k e n  b e l ü l  é r z é k e n y s é g ü k  
é s  h a té k o n y s á g u k  m i a t t  k ü lö n ö s e n  f i g y e l e m r e m é l t ó a k  a z o k  a  f o 
ly a m a to k ,  m e ly ek b en  eg y  m o le k u la  / e n z im /  b e k a p c s o l á s a ,  más e n 
zimek s o r o z a t o s ,  k a s z k á d s z e r ü  a k t i v i z á l ó d á s á t  i n d u k á l j a .  Az é l ő  
s z e r v e z e t  v é d e k e z ő  r e a k c i ó i  k ö z ü l  eg y  s o r  f o l y a m a t ,  p l .  a  v é r 
a l v a d á s ,  a f i b r i n o l i z i s ,  a  kom plem ent r e n d s z e r ,  a k a l l i k r e i n -  
-k in in  r e n d s z e r  m ű k ö d é sé t  i r r e v e r z i b i l i s  p r o t e á z  k a s z k á d o k  b i z 
t o s í t j á k .

A v é r a l v a d á s i  f o l y a m a t  t u l a j d o n k é p p e n  k é t  e n z im k a s z k á d  mű
k ö d ése  r é v é n  j á t s z ó d i k  l e  / 1 .  á b r a / .  A r ö v i d e b b  e x t r i n s i c  
u tó n  három  e n z im : a  V I I ,  X f a k t o r o k  é s  a t r o m b i n  m űködése  k ö 
v e t k e z t é b e n  a l a k u l  á t  a f i b r i n o g é n  f i b r i n n é .  A h o s s z a b b i k  i n t 
r i n s i c  u tó n  5 e n z im :  a X I I ,  X I, IX , X f a k t o r o k  é s  v é g ü l  a 
t ro m b in  m űködésén  k e r e s z t ü l  j u t  e l  a  f o l y a m a t  a  f i b r i n  k i a l a k u 
l á s á i g .  Az a l v a d é k  s t a b i l i s  s z e r k e z e t é t  a X I I I  / f i b r i n s t a b i l i z á -  
l ó /  f a k t o r  h o z z a  l é t r e  a  f i b r i n  monomerek k ö z ö t t i  k e r e s z t k ö t é 
se k  k i a l a k í t á s á v a l .  A v é r b e n  az  a l v a d á s i  f a k t o r o k  i n a k t i v  / z i -  
m ogén/ fo rm áb an  k e r i n g e n e k  é s  c s a k  a k k o r  a k t i v á l ó d n a k ,  h a  e r r e  
a  m e g f e l e l ő  s t i m u l u s  j e l t  a d .

A v é r a l v a d á s  r e g u l á c i ó j á n a k  t á r g y a l á s á n á l  az a l á b b i  fő b b  
k é r d é s e k e t  k e l l  f ig y e l e m b e  v e n n i :

I .  -  mi a  f o l y a m a t o t  e l i n d i t ó  j e l  / r e g u l á c i ó s  s z i g n á l / ,
-  hogyan  t ö r t é n i k  meg a  s z i g n á l  i n t e g r á c i ó j a  / v a g y i s  a  j e l

f e l i s m e r é s e  é s  a  s p e c i f i k u s  f o ly a m a t  e l i n d í t á s a / ,
-  ho g y an  t ö r t é n i k  a  f o l y a m a t  b e k a p c s o l á s a ,

I I .  -  hogyan  t ö r t é n i k  a s z i g n á l  h a t á s á n a k  f e l e r ő s í t é s e ,
-  mi b i z t o s í t j a  a  f i b r i n  k é p z ő d é s  l o k á l i s  j e l l e g é t  é s

I I I .  -  hogyan  t ö r t é n i k  a f o l y a m a t  k i k a p c s o l á s a .

I .  A v é r a l v a d á s  b e k a p c s o l á s a

A v é r a l v a d á s t  b e k a p c s o l ó  r e g u l á c i ó s  s z i g n á l  az 
é r f a l  s é r ü l é s e .  Az é r f a l  s é r ü l é s e  -  a m e l l e t t , h o g y  
a t r o m b o c i t á k  a k t i v á c i ó j á n a k  i s  b e k a p c s o l ó  j e l e  -  az  a l v a d á s i  
f o ly a m a tb a n  r é s z t v e v ő  m in d k é t  e n z im k a s z k á d o t  e l i n d í th a t j a .  Bár a 
b e k a p c s o ló  j e l  a z o n o s ,  a s z i g n á l  i n t e g r á c i ó -  
j  a k ü lö n b ö z ő  módon v a l ó s u l  meg a k é t  k a s z k á d b a n .  Az e x t 
r i n s i c  f o l y a m a tb a n  a  s z i g n á l  f e l i s m e r é s é h e z  az  s z ü k s é g e s ,
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h o g y  k í v ü l r ő l ,  a  s é r ü l t  s z ö v e t e k b ő l ,  s z ö v e t i  t r o m b o p l a s z t i n  
j u s s o n  a k e r i n g é s b e  é s  k a p c s o l a t b a  k e r ü l j ö n  a p la z m á b a n  l é v ő  
V I I  f a k t o r r a l  / i n n e n  s z á r m a z ik  az  e x t r i n s i c  u t  e l n e v e z é s e / .Az 
i n t r i n s i c  f o l y a m a tb a n  a  s z i g n á l  f e l i s m e r é s e  é s  i n 
t e g r á c i ó j a  az  é r f a l  b e l s ő b b  r é t e g e i b ő l  f e l s z í n r e  k e r ü l ő  k o l l a 
g én  r o s t o k  é s  a  k e r i n g ő  X II  f a k t o r  k a p c s o l a t a  u t j á n  va lósu l meg.

A X II f a k t o r  é s  a k o l l a g é n  k ö z ö t t i  k ö t ő d é s  e l e k t r o s z t a t i 
k u s  j e l l e g ű ,  a  X I I  f a k t o r  p o z i t i v  t ö l t é s ű ,  e l s ő s o r b a n  a r g i n i l  
o l d a l l á n c a i  é s  a  k o l l a g é n  n e g a t i v  t ö l t é s ű  c s o p o r t j a i  közö tt  jön 
l é t r e .  A t o v á b b i  v é r a l v a d á s i  r e a k c i ó k  s z e m p o n t j á b ó l  l é n y e g e s  
a z  a  k é r d é s ,  h o g y  m ik ép p en  k e r ü l  k a p c s o l a t b a  a  f e l ü l e t r e  k ö 
t ö t t  X II  f a k t o r  a  p la z m á b a n  o l d o t t  á l l a p o t b a n  k e r i n g ő ,  az  i n 
t r i n s i c  f o ly a m a t  k ö v e t k e z ő  l é p é s e k é n t  a k t i v á l ó d ó  XI f a k t o r r a l ?

K é t l e h e t ő s é g  i s  v an  a r r a ,  h o g y  a  X II é s  XI f a k t o r o k  k ö 
z ö t t  k a p c s o l a t  a l a k u l j o n  k i ,  A XI f a k t o r  nem csak  a  p lazm ában ,:  
d e  a  t r o m b o c i t á k b a n  i s  m e g t a l á l h a t ó  a  membrán e g y i k  f e h é r j e  
kom ponensekén t .  M iv e l  a  s é r ü l t  é r f e l s z i n e n  a  t r o m b o c i t á k  i s  meg
t a p a d n a k ,  k i a l a k u l h a t n a k  o l y a n  t é r b e l i  k a p c s o l a t o k ,  m elyek  l e 
h e t ő v é  t e s z i k  a  k o l l a g é n h e z  k ö t ö t t  X I I  f a k t o r  é s  trónfcocita memb
r á n b a n  l o k a l i z á l t  XI f a k t o r  r e a k c i ó j á t .

A m ás ik  l e h e t ő s é g e t  az  a  k ö rü lm é n y  s z o l g á l t a t j a , h o g y  a  XI 
f a k t o r  a p la z m á b a n  nem ö n m ag áb an ,  hanem  a n ag y  m o l e k u l a s u l y u  k i -  
n i n o g é n n e l  /HMW k i n i n o g é n /  a s s z o c i á l v a  k e r i n g .  A HMW k i n i n o g é n  
s z e r k e z e t é b e n ,  a  b r a d i k i n i n t  t a r t a l m a z ó  r é g i ó  k ö z e l é b e n  egy  p o 
z i t i v  t ö l t é s ű  s z e k v e n c i a  r é s z l e t  t a l á l h a t ó .  A p o z i t i v  t ö l t é s e k  
a l k a l m a s s á  t e s z i k  a  HMW k i n i n o g é n t  a r r a ,  hogy a  n e g a t i v  t ö l t é 
s ű  s é r ü l t  é r f e l s z i n e n  m e g k ö tő d h e s s e n  / 2 . á b r a /  é s  i ly m ó d o n  a 
X I I  f a k t o r  k a p c s o l a t b a  k e r ü l h e t  a  HMW k i n i n o g é n n e l  a s s z o c i á l t
XI f a k t o r r a l .

A b e k a p c s o l á s  té m a k ö ré b e  t a r t o z i k  az a  k é r d é s  i s , h o g y  h o 
g y a n  t ö r t é n i k  a  z im ogén  fo rm á b an  k e r i n g ő  a l v a d á s i  f a k t o r o k  a k 
t i v á l ó d á s a ?

Az a k t i v  a l v a d á s i  f a k t o r o k  p r o t e o l i t i k u s  e n z im e k ,  k ö v e t k e 
z é s k é p p e n  az  a k t i v  a l a k  k i a l a k í t á s a  i s  p r o t e o l i t i k u s  h a s í t á s  e -  
re d m é n y e .  Az a l v a d á s i  f a k t o r o k  a k t i v á l ó d á s a  l i m i t á l t  
p r o t e o l l z i s  s e i  t ö r t é n i k  / 3 .  á b r a / .  A z im ogén a l v a d á 
s i  f a k t o r b a n  c s a k  e g y - k é t ,  m i n d e n e s e t r e  k o r l á t o z o t t  s z á m ú ,p e p -  
t i d k ö t é s  h a s a d  f e l .  A p e p t i d k ö t é s e k  f e l h a s a d á s a  / e s e t l e g  u n .  
a k t i v á c i ó s  p e p t i d  k i h a s i t á s a /  k ö v e t k e z t é b e n  m e g v á l t o z i k  a f e 
h é r j e  t é r b e l i  s z e r k e z e t e  é s  k i a l a k u l  a  m űködőképes a k t i v  enzim .

Az a l v a d á s i  e n z im k a s z k á d  m in d en  l é p é s é b e n  t e h á t  e g y - e g y  u -  
j a b b  p r o t e á z  k e l e t k e z i k ,  é s  v i s z i  t o v á b b  a r e a k c i ó s o r t .

V i s z o n y l a g  k e v e s e t  t u d u n k  a r r ó l ,  hogy m i ly e n  en z im  a k t i 
v á l j a  az a l v a d á s i  f o ly a m a t  e l s ő k é n t  b e k a p c s o l ó  f a k t o r a i t , a X II 
é s  V I I  f a k t o r o k a t .  M in d k é t  f a k t o r  m e g l e h e tő s e n  é r z é k e n y  a p r o -  
t e o l i z i s r e ,  é s  m in d k é t  f a k t o r  e s e t é b e n  e l e g e n d ő  e g y e t l e n  p e p -  
t i d k ö t é s  f e l h a s í t á s a  a h h o z ,  hogy a z  a k t i v  a l a k  l é t r e j ö j j ö n .  A
X I I  f a k t o r  f i z i o l ó g i á s  a k t i v á t o r a  n a g y  v a l ó s z í n ű s é g g e l  a p l a z -
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ma k a l l i k r e i n j e  / 2 .  á b r a / . A V II  f a k t o r t  egy s o r ,  r é s z b e n  a z  a l -  
v a d á s i  fo ly a m a tb a n  működő, r é s z b e n  más p r o t e á z o k  i s  a k t i v á l h a t 
j á k .  I n  v i t r o  k i s é r l e t e k  a d a t a i  s z e r i n t  a V I I  f a k t o r t  
a  k a l l i k r e i n ,  a  p l a z m i n ,  a  IX a ,  Xa, X l l a  f a k t o r o k ,  v ag y  ép p e n  
a f e h é r v é r s e j t e k b ő l  s z á rm a z ó  p r o t e á z o k  i s  a k t i v á l h a t j á k .  T i s z 
t á z a t l a n  a z o n b a n ,  hogy e z e k  k ö z ü l  i n  v i v o  melyik a  VII 
f a k t o r  a k t i v á t o r a .

Számos j e l  u t a l  a r r a ,  hogy az  i n t r i n s i c  v é r a l v a d á s i  f o l y a 
m at a X II f a k t o r  m e g k e r ü l é s é v e l  i s  a k t i v á l ó d h a t .  E z t  e l s ő s o rb a n  
az  a k ö rü lm én y  j e l z i ,  hogy szemben az ö s s z e s  i s m e r t  f a k ta rh iá n y -  
n y a l ,  a  X II f a k t o r  h i á n y o s  e g y é n e k  nem v é r z é k e n y e k .  K ö v e tk e z é s 
k ép p e n  k e l l  l e n n i e  egy  o l y a n  l e h e t ő s é g n e k  i s ,  m ely  k ö z v e t l e n ü l  
a  XI f a k t o r  a k t i v á l á s á v a l  i n d í t j a  e l  a  v é r a l v a d á s i  f o l y a m a t o t .  
Ez a m echanizm us v a l ó s z i n ü l e g  a  t r o m b o c i t a  membrán XI f a k t o r á n  
k e r e s z t ü l  j á t s z ó d i k  l e ,  é s  f e l t é t e l e z i k ,  hogy  a  k a l l i k r e i n  a z ,  
ami a membrán XI f a k t o r á t  a k t i v á l j a .

I I .  A v é r a l v a d á s  l o k a l i z á l t s á g a  é s  a f o l y a m a t  h a t é k o n y s á g a

Az 1 .  á b r á n  l á t h a t ó ,  hogy  az a l v a d á s i  e n z im k a s z k á d b a n  a  f a k t o 
ro k  k o n s z e k u t í v  a k t i v á l ó d á s a  k é t  p o n t o n  i s  m eg sza k ad .  E ze k en  a 
p o n to k o n  az  a l v a d á s i  f a k t o r o k  e n z i m - k o m p l e x e  
k é t  k é p e z n e k .  Komplex k é p z ő d ik  a IXa é s  V I I I  f a k t o r o k b ó l  a 
X f a k t o r  a k t i v á l á s a  e l ő t t i  l é p é s b é n ,  de k o m p le x e t  k é p e z  a z  a k 
t i v á l t  X f a k t o r  i s  az  V f a k t o r r a l  / p r o t r o m b i n á z  k o m p le x /  a  p r o -  
t r o m b in  a k t i v á l á s a  e l ő t t i  l é p é s b e n  / 4 .  á b r a / .

A k o m p le x e t  a l k o t ó  a l v a d á s i  f a k t o r o k  f o s z f o l i p i d  f e l ü l e 
t é n  k a p c s o ló d n a k  ö s s z e ,  é s  e z t  a  f o s z f o l i p i d  f e l s z i n t  i n  v  i -  
v  o v a l ó s z i n ü l e g  a s é r ü l t  é r f e l s z i n e n  a g g r e g á l t  t r o m b o c i t á k  
m em brán ja  s z o l g á l t a t j a .  A v é r a l v a d á s  r e g u l á c i ó j a  s z e m p o n t j á b ó l  
k ü lö n ö s e n  f i g y e l e m r e m é l t ó  az  a  t é n y ,  hogy a  k e r i n g ő  t r o m b o c i t á k  
m em brán jában  az  a l v a d á s i  f a k t o r o k  k ö t ő d é s é h e z  s z ü k s é g e s  f o s z f o -  
l i p i d e k  fe d v e  v an n ak  / 5 .  á b r a / .  Az a g g r e g á c i ó  h a t á s á r a  a  t r o m 
b o c i t á k  m em brán jában  a  l i p i d e k  á t r e n d e z ő d n e k  é s  f e l s z i n r e  k e 
r ü l n e k  azok  a  c s o p o r t o k ,  m e ly ek h e z  az a l v a d á s i  f a k t o r o k  k ö t ő d 
h e t n e k .

A IX é s  X f a k t o r o k ,  v a l a m i n t  a p r o t r o m b i n  k á l e iu m h id á k o n  
k e r e s z t ü l  k ö tő d n e k  a f o s z f o l i p i d  f e l s z í n h e z ^  A p r o t r o m b i n  a k 
t i v á l á s a  s o r á n  azo n b an  l e h a s a d  a m o le k u lá n a k  az  a  r é s z e ,  m e ly  
a k á l c i u m o t - k ö t ő  r é g i ó t  t a r t a l m a z z a  / 3 .  á b r a / .  Ez a z z a l  a  k ö 
v e tk e z m é n n y e l  j á r ,  hogy az  a l v a d á s i  e n z im k a s z k á d  u t o l s ó  enz im 
j e  a  t r o m b i n ,  e l s z a b a d u l  a r r ó l '  a f e l ü l e t r ő l ,  am e ly en  a k o r á b 
b i  r e a k c i ó k  l e j á t s z ó d t a k  é s  o l d o t t  á l l a p o t b a n  / a  p la z m á b a n /  mű
k ö d i k .  Ha a v é r a l v a d á s  r e n d k í v ü l  f in o m an  k i e g y e n s ú l y o z o t t  r e g -  
g u l á c i ó j a  v a l a m i l y e n  ok m i a t t  f e l b o r u l ,  a  k e r i n g é s b e  b e j u t ó  
t r o m b in  s ú l y o s  t r o m b ó z i s o s  k o m p l i k á c i ó k a t  o k o z h a t .

Az enz im kom plexek  a z o n  tú lm e n ő e n ,  hogy az  a l v a d á s i  f o l y a 
m a t  l o k a l i z á l t s á g á t  b i z t o s í t j á k ,  n a g y m é r té k b e n  h o z z á j á r u l n a k  a 
f o l y a m a t  h a té k o n y s á g á n a k  n ö v e l é s é h e z .  A kom plexek  u n .  r e g u l á -  
t o r  f e h é r j é i ,  a  V I I I  é s  V f a k t o r o k  u g y a n i s  n a g y m é r té k b e n  fokoz
zá k  e n z i m p a r t n e r e i k  / a  IXa é s  Xa f a k t o r o k /  m űködésének  s e b e s s é 
g é t .
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Á v é r a l v a d á s  h a t é k o n y s á g a  a f o l y a m a tb a n  k i a l a k u l ó  e r ő 
s í t é s  s e i  j e l l e m e z h e t ő .  A s p e c i f i k u s  f u n k c ió  l é t r e j ö t t é n e k  
e l ő f e l t é t e l e  a z ,  h o g y  a  s z e r v e z e t  a  g y a k r a n  i g e n  gyenge  r e g u l á 
c i ó s  s z i g n á l r a  g y o r s  é s  h a t é k o n y  v á l a s s z a l  r e a g á l j o n .  Az e r ő s í 
t é s  a z  e n z im k a s z k á d o k  i n h e r e n s  t u l a j d o n s á g a ,  m e ly n ek  l e h e t ő s é 
ge a z  egymás u t á n  m ű k ö d ésb e  l é p ő  e n z im r e a k c ió k  s o r o z a t á b a n  r e j 
l i k ,  é s  a b b ó l  az  e g y s z e r ű  t é n y b ő l  a d ó d i k ,  hogy e g y  en z im  m o le 
k u l a  n ag y o n  sok  s z u b s z t r á t  m o le k u la  á t a l a k í t á s á r a  k é p e s .  Az en- 
z im k a s z k á d b a n  az  á t a l a k í t o t t  s z u b s z t r á t  m o le k u lá k b ó l  ú j a b b  e n z i 
mek l e s z n e k ,  i g y  t e h á t  l é p é s e n k é n t  s o k s z o r o z ó d i k  a m űködőképes 
m o l e k u l á k  szám a. S z á m í t á s a i n k  s z e r i n t  a  v é r a l v a d á s  e r ő s í t é s e  kb. 
1 0 ® n a g y s á g r e n d ű  a z a z  e g y e t l e n  a k t i v  en z im  m o le k u la  k ép z ő d é 
s e  a  r e a k c i ó  s o r  e l e j é n ,  v ég e red m én y b e n  k b .  s z á z m i l l i ó  m o lek u 
l a  f i b r i n  k e l e t k e z é s é t  v á l t j a  k i  a  r e a k c i ó s o r  v é g é n .

I I I .  A v é r a l v a d á s  k i k a p c s o l á s a

A v é r a l v a d á s i  f o l y a m a t  k i k a p c s o l á s a  s z e m p o n t j á b ó l  k i k a p c s o l ó  
j e l n e k  t e k i n t h e t ő  a  f o l y a m a t  v é g te r m é k é n e k ,  a  f i b r i n n e k  a k e 
l e t k e z é s e .  A f i b r i n  a z á l t a l ,  hogy  l e f e d i  a  s é r ü l t  é r f e l s z i n t ,  
m e g s z ü n t e t i  a f o l y a m a t  t o v á b b i  a k t i v á l ó d á s á t  e l i n d i t ó  s z i g n á l t .  
Ez t ö b b l é p c s ő s  e n z i m r e k a c i ó  s o r  e s e t é b e n  ez  t e r m é s z e t e s e n  nem 
j é l e n t h e t ,  é s  nem i s  j e l e n t  m e g f e l e l ő  h a t é k o n y s á g o t .

Egy e n z im k a s z k á d  m űködésének  a  s z a b á l y o z á s á b a n  a l e g j e l e n 
t é k e n y e b b  t é n y e z ő k  a z o k  az i n h i b i t o r o k ,  m e ly ek  a 
k a s z k á d  e g y e s  e n z i m j e i t  g á t o l j á k .  Egy e n z im k a s z k á d  m ű k ö d é s e , i l 
l e t v e  az  e g y e s  l é p é s e k  g á t l á s a  a  6 . á b r á n  l á t h a t ó  r e a k c i ó k k a l  
j e l l e m e z h e t ő .  Az e g y e s  l é p é s e k b e n  k e l e t k e z ő  a k t i v  en z im e k  műkö
d é s é n e k  i d ő t a r t a m á t  az  en z im  -  i n h i b i t o r  r e a k c i ó  seb e ssé g e  sza b 
j a  meg.

Az a k t i v  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  k ö z ö s  i n h i b i t o r a  az antitrom - 
b i n  I I I ,  m ely n e v é t ő l  e l t é r ő e n  nem csak  a t r o m b i n t , d e  a XIIa,XIa,. 
IX a é s  Xa f a k t o r o k a t  i s  g á t o l j a .  Az a l v a d á s i  p r o t e á z o k  k ö z ü l  
c s a k  a  V i l a  f a k t o r  a z ,  am elynek  a  m ű k ö d é s é t  az  a n t i t r o m b i n  I I I  
nem g á t o l j a .

Az a n t i t r o m b i n  I I I  önm agában k i s s é  l a s s a n  m ű k ö d ik ,  a  g á t 
l á s  s e b e s s é g é t  a  h e p a r i n  l ^ n d k iv ü l i  m é r té k b e n  m e g g y o r s í t j a .  A 
t i s z t í t o t t  e m b e r i  f a k t o r o k k a l  v é g z e t t  e n z i m k i n e t i k a i  v i z s g á l a t  
t o k  a r r a  u t a l n a k ,  h o g y  az e g y e s  f a k t o r o k a t  az a n t i t r o m b i n  I I I  
e l t é r ő  s e b e s s é g g e l  g á t o l j a .  H e p a r i n  n é l k ü l  a  t r o m b i n  é s  a  Xa 
g á t l á s a  k ö z e l  a z o n o s  s e b e s s é g ű ,  m ig a  IXa g á t l á s  s e b e s s é g i  á l 
l a n d ó j a  egy  n a g y s á g r e n d d e l  k i s e b b .  H e p a r in  j e l e n l é t é b e n ,  azo n  
tú l m e n ő e n ,  h o g y  a  g á t l á s  s e b e s s é g e  megnő, a  f e n t i  s o r r e n d  i s  
v á l t o z i k .  H e p a r in  j e l e n l é t é b e n  l e g g y o r s a b b  a t r o m b in  i n a k t i v á 
l á s a ,  mig a Xa é s  a  IXa i n a k t i v á l á s á n a k  s e b e s s é g e  k ö z e l  e g y f o r 
ma, de  egy  n a g y s á g r e n d d e l  k i s e b b ,  m in t  a t r o m b i n é .  Az i n a k t i v á 
l á s  s e b e s s é g e  fü g g  a  h e p a r i n  k o n c e n t r á c i ó j á t ó l  é s  m o le k u la s ú ly á 
t ó l  i s .

Az a n t i t r o m b i n  I I I  k o n c e n t r á c i ó j a  a v é r b e n  s o k k a l  nagyobb  
m i n t  az  a l v a d á s i  f a k t o r o k é .  A k ü l ö n ö s  a z ,  hogy  a n ag y  i n h i b i 
t o r  f e l e s l e g  e l l e n é r e ,  az a l v a d á s i  f o l y a m a t  m é g is  l e j á t s z ó d i k .
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Ez a j e l e n s é g  annak  t u d h a t ó  b e ,  hogy a t r o m b o c i t á k  f e l ü l e t é r e  
k ö t ö t t  a l v a d á s i  p r o t e á z o k  / a  X la ,  IXa é s  Xa f a k t o r o k /  v é d e t t e k  
az  a n t i t r o m b i n  I I I  g á t l ó  h a t á s á t ó l ,  A v é d e t t s é g  r é s z b e n  a n n a k  
t u d h a t ó  b e ,  hogy  az  en z im k o m p lex ek b en  a n ag y  m o l e k u l a s u l y u  a n 
t i t r o m b i n  I I I  n e h e z e b b e n  fé .r  h o z z á  az  en z im  a k t i v  c e n t r u m á h o z .  
K ö z r e j á t s z i k  az  enz im ek  v é d e t t s é g é b e n  az  a k ö rü lm é n y  i s ,  ho g y  
a  t r o m o c i t á k  a k t i v á c i ó j a  s o r á n 'k i s z a b a d u l  a  s e j t e k b ő l  a  4 t r o m -  
b o c i t a  f a k t o r  / a n t i h e p a r i n  f a k t o r / ,  mely a  p la z m á b a n  l é v ő  k i s -  
m en n y iség ü  h e p a r i n t  g y o r s a n  n e u t r a l i z á l j a .  H e p a r i n  n é l k ü l  az 
a n t i t r o m b i n  I I I  működése l e l a s s u l  é s  ez  i s  h o z z á j á r u l  ahhoz,hogy 
a  s é r ü l é s  k ö z v e t l e n  k ö r n y e z e t é b e n ,  az  a g g r e g á l t  t r o m b o c i t á k  f e 
l ü l e t é n  az  a l v a d á s i  r e a k c i ó k  v i s z o n y l a g  g y o r s a n  l e j á t s z ó d h a s s a 
n a k ,  é s  l é t r e h o z z á k  a z t  a  f i b r i n  m e n n y i s é g e t ,  m e ly  a s é r ü l t  f e l 
s z í n  l e z á r á s á v a l  m e g a k a d á ly o z z a  a v é r  k i f o l y á s á t  az  é r p á l y á b ó l .

IRODALOM
/ ö s s z e f o g l a l ó k  a c i k k  t é m a k ö r é b ő l /
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l a t i o n .  A n n .R ev .B iochem . £_4, 7 9 9-829  /1 9 7 5 /
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I N T R I N S I C  £  X T R I N S I C

V
PL
C a  **

1 . á b r a
A v é r a l v a d á s i  f o l y a m a t  r e a k c i ó i

A X II  é s  XI f a k t o r o k  k ö z ö t t i  
k a p c s o l a t  k i a l a k u l á s á n a k  l e 
h e t ő s é g e  a  s é r ü l t  é r f e l s z i -  
n e n .  A X II  f a k t o r  é s  a  n ag y  
m o l e k u l a s u l y u  k i n i n o g é n  /K ÍN / 
p o z i t í v  t ö l t é s e i k k e l  k ö t ő d 
n e k  a  s é r ü l t  é r f e l s z i n  n e g a 
t i v  t ö l t é s ű  k o l l a g é n  r o s t j a i 
h o z .  KALL = k a l l i k r e i n .

Az i n t r i n s i c  é s  az e x t r i n s i c  
u t  a  X f a k t o r  a k t i v á l á s á n á l  
t a l á l k o z i k .  Az a l v a d á s i  f a k 
t o r o k  a k t i v  a l a k j á t  "a"  i n 
d ex  j e l ö l i .  A v o n a l k á z o t t  
f e l ü l e t e k  a  f o s z f o l i p i d  j e - '  
l e n l é t é b e n  k i a l a k u l ó  en z im  
kom plexek ."  PL = f o s z f o l i p i d

/ " 7 / - / 7 / - /~ / / / / / / / / / / '

2 . á b r a
Az i n t r i n s i c  u t  b e k a p c s o l á s a
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3. á b r a
A l v a d á s i  f a k t o r o k  a k t i v á l ó d á s a  l i m i t á l t  

p r o t e o l i z i s s e l
Az a k t i v  en z im  a n y í l l a l  j e l z e t t  p o n to k o n  t ö r t é n ő  p r o t e o l i t i -  
k u s  h a s i t á s  k ö v e t k e z t é b e n  a l a k u l  k i .  A h á ro m sz ö g ek  az  a l v a d á 
s i  f a k t o r o k  k á l c i u m o t  k ö t ő  c s o p o r t j a i t  j e l ö l i k .  A IX é s  X fak
to r o k b a n  a z  a k t i v á l á s  a  k á l c i u m o t  k ö t ő  r é g i ó t  nem é r i n t i , e z  a 
r é s z  az a k t i v  a l a k b a n  d i s z u l f i d - h i d a k k a l  k ö t v e  az a k t i v  e n z im  
r é s z e  m a ra d ,  mig a p r o t r o m b i n r ó l  a  k á l c iu m k ö tö  r é g i ó  az  a k t i 
v á l á s  s o r á n  l e h a s a d .  A t r o m b i n  nem t a r t a l m a z  k á l c i u m - k ö t ő  c s o 

p o r t o k a t .

4 . á b r a
A p r o t r o m b i n á z  kom plex  s z e r k e z e t e  

Az a k t i v  X f a k t o r  é s  a  p r o t r o m b i n  k á l c i u m - h i d a k k a l  k ö t ő d i k  a 
membrán f o s z f o l i p i d e k  n e g a t i v  t ö l t é s ű  c s o p o r t j a i h o z .  Az V fak
t o r  v a l ó s z i n ü l e g  h i d r o f ó b  k ö l c s ö n h a t á s o k k a l  k ö t ő d i k  é s  b e l e 

s ü l l y e d  a f o s z f o l i p i d  k e t t ő s r é t e g b e .
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5. á b r a
F o s z f o l i p i d e k  m e g o s z l á s a  a t r o m b o c i t a  membránban 

A t r o m b o c i t a  membrán k ü l s ő  é s  b e l s ő  f e l s z í n é n e k  f o s z f o l i p i d  
ö s s z e t é t e l e  As k e r i n g ő ,  i n t a k t  t r o m b o c i t á k b a n  é s  B :a  t ro m b o -  
c i t á k  a g g r e g a c i ó j a  u t á n .  PL = f o s z f o l i p i d ,  SPH = s z f i n g o m i e -  
l i n ,  PC = f o s z f a t i d i l k o l i n ,  PE = f o s z f a t i d i l e t a n o l a m i n ,  PS = 

f o s z f a t d i l s z e r i n ,  P l  = f o s z f a t i d i l i n o z i t o l

^ 6 . á b r a
I n h i b i t o r o k  s z e r e p e  a z  e n z im k a s z k á d  m űködésének  s z a b á l y o z á s á b a n  
X a, Ya é s  Za a k t i v  e n z im e k  m űködésének  i d e j é t  a  v i z s s z i n t e s  n y i
l a k  f o ly a m a to s  v o n a l l a l  j e l ö l t  s z a k a s z a  j e l e n t i ,  a m i t  az en z im  
é s  i n h i b i t o r a  / I  , I y , 1^1 k ö z ö t t i  r e a k c i ó  s e b e s s é g e  l i m i t á l . A z  
a k t i v  enz im  m ű k ö d ésén e k  i d ő t a r t a m á t  a z  en z im  -  i n h i b i t o r  re ak c ió

s e b e s s é g e  s z a b j a  meg.
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BÉLA GOLDSCHMIDT

THE HAEMOSTASIS AT AGE ON INFANCY

The p a p e r  d e s c r i b e s  t h e  o n t o g e n e s i s  o f  t h e  h a e m o s t a s i s .  T h e re  
a r e  d i s c u s s e d  t h e  b l o o d  v e s s e l  s y s te m ,  t h e  th ro m b o c y te  s y s t e m  
/W i th in  t h i s  t h e  fo rm in g  o f  t h e  b l o o d - p l a t e l e t  t h e i r  q u a l i t a 
t i v e  and  q u a n t i t a t i v e  f e a t u r e s / ,  t h e  h u m o ra l  f a c t o r s  o f  t h e  
b l o o d - c l o t t i n g ,  t h e  p h y s i o l o g i c a l  i n h i b i t o r s  o f  b l o o d - c l o t t i n g ,  
and  t h e  f e a t u r e s  o f  f i b r i n o l i t i c  enzym s y s t e m  a t  t h e  d i f f e r e n t  
s t a g e s  o f  i n d i v i d u a l  o n t o g e n e s i s .  The r e p r e s e n t a t i v e s  o f  t h i s  
s t a g e s  a r e :

1 .  / t h e  f e t u s  and  t h e  em bryo ,
2 .  / t h e  p r e m a tu r e  i n f a n t ,
3 .  / t h e  m a tu re  i n f a n t  and
4 .  / t h e  i n f a n t  o f  p o s t n a t a l  a g e .

BÉLA GODSCHMIDT 

HAEMOSTASE BEI NEUGEBORENEN

Das R e f e r a t  b e f a s s t  s i c h  m i t  d e r  O n to g e n e s e  d e r  H e a m o s ta s e . 
Es b e h a n d e l t  d a s  B l u t g e f ä s s - S y s t e m ,  d a s  T h r o m b o z i t e n s y s t e m  
/ d a r u n t e r  d i e  B i ld u n g  von B l u t p l a t t e n ,  d e r e n  q u a l i t a t i v e  und 
q u a n t i t a t i v e  E i g e n s c h a f t e n / ,  d i e  h u m o ra le n  B l u t g e r i n n u n g s f a k 
t o r e n ,  d i e  p h y s i o l o g i s c h e n  I n h i b i t o r e n  d e r  B l u t g e r i n n u n g  und 
d i e  C h a r a k t e r i t ä t e n  des f i b r i n o l y t i s c h e n  E n z im sy s th e m s  i n  den  
v e r s c h i e d e n e n  S t a d i e n  d e r  E n tw ic k lu n g  d e s  I n d i v i d u u m s .  D ie 
R e p r ä s e n t a n t e n  d e r  S t a d i e n  s i n d
1 . /  F ö tu s  und Embryo,
2 . 1  Frühgeborene,
3 .  / d a s  e n t w i c k e l t e  N e u g e b o re n e ,
4 .  / S ä u g l i n g e n  n a c h  d e r  G e b u r t .
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BÉLA GOLDSCHMIDT 

HEMOSTAZO EN NOVNASKITAGO

La r e f e r a j o  o k u p ig a s  p r i  l a  o n to g e n e z o  de l a  h e m o s ta z o .  Gi 
p r i t r a k t a s  l a  k a r a k t e r i z a ^ o j n  de  l a  a n g io s i s t e m o ,  t r o m b o c i -  
t o s i s t e m o  /e n  § i  l a  t r o m b o c i t o f o r m ic o ,  k v a l i t a j  k a j  k v a n te -  
c a j  p r o p r e c o j  d e  l a  t r o m b o c i t o j / ,  l a  k a r a k t e r i z a f o j n  de l a  
h u m o ra j  k o a g u l i g a j  f a k t o r o j , k a j  de l a  f i z i o l ó g i a j  i n h i b i t o -  
r o j  de  l a  k o a g u i ig o ,  f i n e  l a  k a r a k t e r i z a 5 o j n  de l a  f ib r in o -^  
s o l v a  enz im áistem o  -  c i u j n  e n  d i v e r s a j  s t a d i o j  de  l a  e v o lu o  
d e  l a  i n d i v i d u o .  T iu jn  s t a d i o j n  r e p r e z e n t a s :

1 . 1  e m b rió  k a j  f e t o ,
2 .  / p r e m a tu r o ,
3 . /- m a tu ra  n o v n a s k i to  k a j  ,
4 .  /  j u n a ’i n f a n o .
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GOLDSCHMIDT BÉLA

AZ EGÉSZSÉGES ÚJSZÜLÖTT HEMOSZTÁZISA

A h e m o s z t á z i s ,  m in t  ö s s z e t e t t  b i o l ó g i a i  s z a b á l y z á s i  r e n d s z e r ,  
a z  e g y e d f e j l ő d é s  s o r á n  f o k o z a to s a n  a l a k u l  k i  é s  é r i  e l  a z  i -  
d ő s e b b  g y e rm e k ek re  é s  f e l n ő t t e k r e  j e l l e m z ő  i s m é r v e i t .  Az a -  
l á b b i  munkában e f e j l ő d é s t  k ö v e t j ü k  nyomon, ö s s z e f o g l a l v a  j e 
l e n l e g i  i s m e r e t e i n k e t .

1 .  Az em b rió  é s  a  f ö t u s z  h e m o s z t á z i s a

Az e l s ő  h e m o s z t a t i k u s  r e a k c i ó ,  a v é r e d é n y e k  k o n t r a k c i ó j a  l e g 
k o rá b b a n  a 8 h e t e s  e m b r ió b a n  f i g y e l h e t ő  meg / 8 / .  A v é r  e k k o r  
még nem a lv a d é k o n y .  A v é r i e m é z e k ,  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  és  f i b -  
r i n o l y t i k u s  en z im e k  c s a k  a 10- 1 1 . g e s z t á c i ó s  h é t e n  jelennek meg. 
A k o r a i  f ö t á l i s  é l e t b e n  a v é r le m e z s z á m  a l a c s o n y ,  ÍOO G / l  a l a t t  
v a n .  A th ro m b o c y tá k  a g g r e g á c i ó j a  t ö k é l e t l e n ,  l e g k o r á b b a n  a  1 2 -  
1 5 .  h é t  u t á n  l e h e t  m e g f i g y e l n i  / 3 4 / .  A t e l j e s  v é r  a l v a d á s i  i -  
d e j e  a z o n o s ,  s ő t  az  e s e t e k  egy  r é s z é b e n  még r ö v i d e b b  i s  m in t  
f e l n ő t t  k o r b a n ,  an n ak  e l l e n é r e ,  hogy  az  e g y e s  v é r a l v a d á s i  f a k 
t o r o k  k o n c e n t r á c i ó j a  i l l e t v e  a k t i v i t á s a  m e s s z e  e lm a r a d  a  f e l 
n ő t t  é r t é k t ő l .  A k o n t a k t , f a k t o r o k  /X I .  é s  X I I .  f a k t o r /  v a l a 
m in t  a K v i t a m i n  d e p e n d e n s  zim ogépek  / I I . - V I I . - I X . -  é s  X. f a k 
t o r /  a k t i v i t á s a  5 -1 0  %-os k e z d e t i  é r t é k r ő l  f o k o z a t o s a n  e m e lk e 
d i k  a f ö t á l i s  é l e t  fo ly a m á n ,  de még a t e r m i n u s r a  sem é r i  e l  a 
n o rm á l  f e n ő t t  é r t é k e t .  E z z e l  szemben a f i b r i n o g é n ,  a z  V . -  é s  
a  V I I I .  f a k t o r  a k t i v i t á s a  már a k o r a i  i n t r a u t e r i n  é l e t b e n  meg
k ö z e l í t i  vagy  e l é r i  a f e n ő t t  k o r r a  j e l l e m z ő  a l s ó  h a t á r t  / 2 1 , 
4 7 / .  A r ö v i d  a l v a d á s i  i d ő  a t e r m é s z e t e s  i n h i b i t o r o k ,  e l s ő s o r 
b an  az  a n t i t h r o m b i n  I I I  i g e n  a l a c s o n y  a k t i v i t á s á v a l  m a g y a rá z 
h a t ó .  M ivel a  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  n ag y  m o l e k u l a s u l y u  / 3 2 ,0 0 0 -  
1 , 2 0 0 ,0 0 0  d a l t o n /  g l o b u l i n o k ,  e z é r t  az  a n y a i  p x o k o ag u lán so k  
nem j u t n a k  á t  a p i a c é n t á n  a  m a g z a tb a .

A m ag za t  p la z m á já n a k  f i b r i n o l y t i k u s  a k t i v i t á s a  a  t e r h e s 
s é g  a l a t t  m in d v é g ig  f o k o z o t t  / 1 3 / .  R észb en  e z z e l  m a g y a r á z h a tó ,  
hogy  nem a l a k u l n a k  k i  th ro m b u so k  a  p l a c e n t a  b o ly h o k b a n  é s  i g y  
a  f ö t o m a t e r n á l i s  k e r i n g é s  z a v a r t a l a n .  ■>

2 . Az ú j s z ü l ö t t  h e m o s z t á z i s a  ,

Az ú j s z ü l ö t t e k  h e m o s z t á z i s a  g e s z t á c i ó s  k o ru k n a k  m e g f e l e l ő , t e -  
há .t  a t t ó l  f ü g g ,  m ik o r  k ö v e t k e z i k  b e  a  s z ü l é s ,  m ik o r  s z a k a d  
meg a z  i n t r a u t e r i n  f e j l ő d é s .  A k i s  s ú l y ú ,  i d ő  e l ő t t  s z ü l e t e t 
t e k  v é r a l v a d á s i  r e n d s z e r e  e z é r t  é r e t l e n e b b  az  i d ő r e  s z ü l e t e t 
t e k n é l .  A h e m o s z t á z i s  f e j l ő d é s e  a z o n b an  még a 40. h é t r e  sem 
f e j e z ő d i k  b e ,  i g y  e z  u t ó b b i a k  a l v a d á s i  p a r a m é t e r e i  i s  j e l e n t ő 
s e n  e l t é r n e k  a  f e l n ő t t  é r t é k e k t ő l .
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2 . 1 .  V a s z k u l á r i s  kom ponens

Az i d ő  e l ő t t  s z ü l e t e t t  c s e c s e m ő k  e r e i  s z a k a d é k o n y a k , e z é r t  a  k a 
p i l l á r i s  r e z i s z t e n c i a  c s ö k k e n t ,  a v é r z é s i  i d ő  m e g n y ú l t .  A v a s z 
k u l á r i s  e r e d e t ű  h a e m o r r h a g i á s  j e l e n s é g e k  f e l l é p é s é n e k  g y a k o r i 
s á g a  n a g y m é r té k b e n  f ü g g  a  p r a e m a t u r i t á s  f o k á t ó l  / 4 6 / .  A k a p i l 
l á r i s o k  e l é g t e l e n  h e m o s z t a t i k u s  m űködésén  k i v ü l  t e r m é s z e t e s e n  
s z e r e p e t  j á t s z a n a k  i t t  a z  a l a c s o n y  th r o m b o c y ta - s z á m  é s  a v é r l e 
m ezek  f u n k c i o n á l i s  z a v a r a i  i s .  É r e t t  ú j s z ü l ö t t e k e n  a  v é r z é s i  i -  
dő  é s  a z  é r f a l  f r a g i l i t á s i  v i z s g á l t o k  n o r m á l i s  e r e d m é n y t  adnak  
/ 3 ,  2 9 / .

2 . 2 .  T h ro m b o cy ta  r e n d s z e r

Az e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t e k  v é r i e m é  z s z á m á r ő l  r e n d k í 
v ü l  k ü lö n b ö z ő  a d a to k  v a n n a k  az  i r o d a lo m b a n .  Ennek o k a  r é s z b e n  
a z  e l t é r ő  s z á m o lá s i  m ó d s z e r e k b e n  k e r e s e n d ő .  Az 1 .  á b r á n  k é t  mun
k a c s o p o r t  e r e d m é n y e i  l á t h a t ó k .  B á r  a  c secsem ő k  s z ü l e t é s i  s ú l y  
s z e r i n t i  c s o p o r t o s i t á s a  é s  a  v é r le m e z  s z á m o lá s  m ó d s z e re  a z o n o s  
v o l t ,  m é g i s  k é t s z á z  s z á z a l é k o s  k ü l ö n b s é g e t  l e h e t  • m e g f i g y e l n i  
/ 2 , 3 7 / .  A b a l l i  é s  m t s a i  / 2 /  e re d m é n y é h e z  h a s o n l ó a n  a l e g t ö b b  
s z e r z ő  n o r m á l i s  t h r o m b o c y t a - s z á m o t  Í r  l e  é s  k e v é s  k ü l ö n b s é g e t  
t a l á l  a  k ü lö n b ö z ő  s ú l y ú  k o r a s z ü l ö t t e k  é s  é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k  v é r -  
l e m e z s z á m a  k ö z ö t t .  E l t é r é s  a p o s z t n a t a l i s  v é r le m e z s z á m  e m e lk e 
d é s  t e n d e n c i á j á b a n  v an s  a  k i s  s ú ly ú a k  v é r le m e z s z á m a  l a s s a b b a n  
n ö v e k s z i k  m in t  a n a g y o b b a k é .  Az a l a c s o n y a b b  vérlem ezszám  önmagá
b a n ,  h a  nem egyéb  b e t e g s é g h e z  t á r s u l ,  nem j e l e n t  k ü lö n ö s e b b  v e 
s z é l y t ,  u g y a n i s  n ag y  a n y a g o n  sem l e h e t e t t  a  v é r le m e z s z á m  é s  az 
ú j s z ü l ö t t e k  v é r z é s e s  j e l e n s é g e i n e k  e l ő f o r d u l á s i  g y a k o r i s á g a  kö
z ö t t  ö s s z e f ü g g é s t  k i m u t a t n i .  D i a g n o s z t i k u s  j e l e n t ő s é g e  a  v é r l e 
m ezszám  g y o rs  e s é s é n e k  l e h e t ,  m iv e l  g y a k ra n  e l s ő  j e l e  a  m e g le 
h e t ő s e n  t ü n e t s z e g é n y  ú j s z ü l ö t t k o r !  s z e p s z i s n e k .  A s z é l e s  e g y é 
n i  s z ó r á s  m i a t t  a z o n b a n  e n n e k  m e g á l l a p í t á s á h o z  s o r o z a t o s ,  n a 
p o n t a  v é g z e t t  m e g h a t á r o z á s o k  s z ü k s é g e s e k  / 1 6 / .

A v é r l e m e z  f u n k c i ó k a t  i l l e t ő e n  mind 
a k o r a ,  mind az  é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k  th r o m b o c y t á i n a k  szám os t u l a j 
d o n s á g a  m eg eg y ez ik  a  f e l n ő t t e k é v e l .  N o rm á l i s  az  a d h e z i v i t á s  /3, 
2 9 / ,  a  t h r o b o c y t a - 4 - f a k t o r  a k t i v i t á s  é s  f e l s z a b a d u l á s ,  a  s z e r o -  
t o n i n  t a r t a l o m  é s  f e l s z a b a d u l á s  / 3 / .  L én y e g es  e l t é r é s  a f e l n ő t 
t e k  v é r l e m e z e i h e z  k é p e s t ,  hogy  t ö k é l e t l e n  az  a l v a d é k  r e t r a k c i ó -  
j a  / 3 ,  2 3 ,  29/ é s  az A D P -v e l ,  k o l l a g é n n e l ,  a d r e n a l i n n a l  in d u 
k á l t  a g g r e g á c i ó  / 9 ,  2 9 ,  4 1 / .  Az ú j s z ü l ö t t e k  v é r l e m e z e i  k e v é s b é  
é r z é k e n y e k  ezen  a g g r e g á l ó  s z e r e k r e .  Az a g g r e g á c i ó  l a s s a b b a n  in 
d u l  m eg ,  k i s e b b  a g g re g á tu m o k  k ép z ő d n ek  é s  az  a g g r e g á tu m  k é p z é 
s é b e n  k e v e s e b b  v é r l e m e z  v e s z  r é s z t .  E g y ed ü l  a  r i s z t o c e t i n n e l  k i
v á l t o t t  a g g r e g á c ió  n o r m á l i s .  Az a g g r e g á c i ó  z a v a r  o k a  az ú j s z ü 
l ö t t e k  v é r l e m e z e ib e n  k e r e s e n d ő .  M ull  é s  H athaw ay / 2 9 /  f e l n ő t t  
e g y é n e k  p la z m á já b a n  r e s z u s z p e n d á l t  ú j s z ü l ö t t  th r o m b o c y tá k  v á l 
t o z a t l a n u l  k ó ro s  a g g r e g á c i ó j á t  f i g y e l t é k  meg, u g y a n a k k o r  az 
ú j s z ü l ö t t e k  p la z m á já b a n  r e s z u s z p e n d á l t  f e l n ő t t  v é r l e m e z e k  agg
r e g á c i ó  j a  n o r m á l i s a n  m en t v é g b e .

T o v á b b i ,  k l i n i k a i  j e l e n t ő s é g g e l  b i r ó  e l t é r é s ,  hogy  a z  ú j 
s z ü l ö t t e k  v é r l e m e z e i  é r z é k e n y e b b e n  r e a g á l n a k  az a n t i t h r o m b o c y -  
t a  s z e r e k r e  m in t  a f e l n ő t t e k  t h r o m b o c y t á i  / 9 / .  A z é r t  f o n t o s  ezt
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t u d n i ,  m e r t  a l e g t ö b b  v é r l e m e z - f u n k c i ó t  g á t l ó  s z e r  az  a n y á b ó l  
d i a p l a c e n t á r i s a n  á t j u t v a  a  m a g z a tb a ,  k á r o s í t j a  an n a k  v é r l e m e 
z e i t  i s .

Az ú j s z ü l ö t t e k  t h r o m b o c y tá in a k  e l t é r ő  v i s e l k e d é s e  m ö g ö t t  
b i o k é m i a i  k ü l ö n b . s é g e k  h ú z ó d n a k  meg. Az o -  
k o t  p o n t o s a n  nem i s m e r j ü k ,  de s zó b a  j ö n  a m e t a b o l i t i k u s  ADP 
r a k t á r  h i á n y o s  v o l t a  / 1 0 / ,  a z  a l a c s o n y  g l i k o g é n  t a r t a l o m  / 2 4 /  
a  g l i k o l y t i k u s  s o r  e g y e s  e n z i m j e i n e k  m e g v á l t o z o t t  . a k t i v i t á s a  
/ 3 3 / ,  a c s ö k k e n t  s z i á l s a v  t a r t a l o m  /4 5 /  v a g y  a  l i p i d  komponen
s e k  a r á n y á n a k  e l t é r é s e i  / 1 1 / .

2 . 3 .  H u m o rá l i s  a l v a d á s i  r e n d s z e r

Az e g y e s  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  a k t i v i t á s a  s z ü l e t é s k o r  n ag y o n  k ü 
lö n b ö z ő .  Mind az  é r e t t ,  m in d  a k o r a s z ü l ö t t  p o p u l á c i ó b a n  no rm á
l i s  a  X I I I .  f a k t o r  a k t i v i t á s ,  a  f i b r i n o g é n  s z i n t ,  t o v á b b á  é r e t 
t e k b e n  az  V . -  é s  V III. f a k t o r  a k t i v i t á s .  A t ö b b i  a l v a d á s i  f a k 
t o r  a k t i v i t á s a  k ü lö n b ö z ő  m é r té k b e n  m arad  e l  a  n o rm á l  
é r t é k t ő l .

A k o n t a k t  f á z i s  f a k t o r a i  az  i n t r i n -  
z i k  a l v a d á s i  r e n d s z e r  i d e g e n  f e l ü l e t e n  t ö r t é n ő  a k t i v á l ó d á s á n  k i -  
v ü l  s z e r e p e t  j á t s z a n a k  a  f i b r i n o l y t i k u s  é s  a  k o m p lem en t r e n d s z e r  
a k t i v á l ó d á s á b a n  é s  a k i n i n  g e n e r á c ió b a n  i s .  I d e  s o r o l j u k  a  X I I , -  
é s  X I. f a k t o r t ,  a p a e k a l l i k r e i n t  / F l e t c h e r  f a k t o r /  é s  a n ag y  mo- 
l e k u l a s u l y u  /HMW/ k i n i n o g é n t ,  m ely  v a l ó s z i n ü l e g  a z o n o s  a F i t z g e 
r a l d - ,  a F l a u j e a c -  é s  a  W i l l i a m s - f a k t o r  n é v e n  l e i r t  t é n y e z ő k k e l .  
M eg jeg y z en d ő ,  hogy f e n t i e k  k ö z ü l  e g y e d ü l  a X I .  f a k t o r  h i á n y a ,  
v ag y  j e l e n t ő s e n  c s ö k k e n t  a k t i v i t á s a  j á r  v é r z é k e n y s é g g e l .

A k o n t a k t  f a k t o r o k  a k t i v i t á s a  mind a k o r a s z ü l ö t t e k ,  m ind 
az  é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k  v é r é b e n  alacsonyabb a n o r m á l i s n á l .  Több 
s z e r z ő  e r r e  v o n a tk o z ó  a d a t a i t  az 1 . t á b l á z a t  t a r t a l m a z z a . A z  a k 
t i v i t á s  ö s s z e f ü g g é s t  m u t a t  a  g e s z t á c i ó s  k o r r a l  / 2 .  á b r a / .  And
rew  é s  m t s a i  / 5 /  v i z s g á l a t a i  a l a p j á n  úgy t ű n i k ,  hogy  a  p r a e -  é s  
p o s z t n a t a l i s  a k t i v i t á s  n ö v e k e d é s  üteme h a s o n l ó .  Az a l a c s o n y  a k 
t i v i t á s  r é s z b e n  a p r a e m a t u r u s o k  á l t a l á n o s a n  c s ö k k e n t  p r o t e i n 
t e r m e l é s é v e l ,  r é s z b e n  p e d i g  t ö k é l e t l e n  p r o t e i n  k é p z é s é v e l  fü g g  
ö s s z e .  E r r e  u t a l  az  a  m e g f i g y e l é s ,  m i s z e r i n t  a z  ú j s z ü l ö t t e k  egy  
r é s z é n  a X I I .  f a k t o r  im m u n o ló g ia i  m ó d s z e r r e l  m e g h a t á r o z o t t  p l a z 
m a k o n c e n t r á c i ó j á n á l  /3 0  %/ a z  a l v a d á s i  a k t i v i t á s  l é n y e g e s e n  a l a 
c s o n y a b b  /2 3  %/, ami o l y  módon m a g y a rá z h a tó ,  h o g y  a  X I I .  f a k t o r  
m o le k u lá k  eg y  r é s z e  f u n k c i o n á l i s a n  t ö k é l e t l e n  / 5 / .

M in t  már s zó  v o l t  r ó l a ,  a  V I I I .  f a k t o r  k o a g u -  
l á c i ó s  a k t i v i t á s a  /VIII tC/ a f ö t á l i s  é le tb e n  némileg e l 
marad a  f e ln ő t t  é r t é k t ő l ,  de  nem t ú l z o t t a n  a l a c s o n y .  M in t  a 2 .  
t á b l á z a t b ó l  l á t h a t ó  a k o r a  é s  é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k b e n  n o r m á l i s  
vagy  a n n á l  m agasabb . F e n ő t t e k e n  f i z i o l ó g i á s  k ö rü lm é n y e k  k ö 
z ö t t  a  V I I I .  f a k t o r  m o le k u la k o m p le x  k é t  r é s z e  k ö z ö t t  s z o r o s  
m e n n y is é g i  k o r r e l á c i ó  v a n .  Ú j s z ü l ö t t e k b e n ,  k ü l ö n ö s e n  k o r á k b a n ,  
a  V I I I .  f a k t o r  a n t i g é n  t u l a j d o n s á g á t  h o rd o z ó  f e h é r j e  r é s z  /V i l i t  
:R:AG/ az  e s e t e k  egy  r é s z é b e n  m agasabb k o n c e n t r á c i ó b a n  van  j e 
l e n  a v é r b e n  m in t  a V I I I s C  r é s z  / 3 1 / .  Ez az e l t é r é s  a  k é t  mo
l e k u l a r é s z n e k  a  p r o t e o l y s i s s e l  szem ben i é r z é k e n y s é g  k ü l ö n b s é g é 
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v e i  m a g y a r á z h a t ó ;  az  a l v a d á s i  a k t i v i t á s ú  r é s z t  m ár k i s  k o n c e n t 
r á c i ó j ú  p l a s m i n  i s  e m é s z t i ,  m ig  a z  a n t i g é n  t u l a j d o n s á g ú  p r o t e i n  
v á l t o z a t l a n  m arad .

A V I I I .  f a k t o r  a n t i g é n  t u l a j d o n s á g ú  m o l e k u l a r é s z e  h o rd o z z a  
a  v é r l e m e z e k  n o r m á l i s  a g g r e g á c i ó j á h o z  s z ü k s é g e s  W i  1 1 e b -  
r a n d  f a k t o r  t u l a j d o n s á g o t  /V I I I :R :W F /  i s .  E l v i l e g  
a  k é t  é r t é k n e k  a z o n o s n a k  k e l l e n e  l e n n i ,  m in t  a h o g y  az  a n y a i  
v é r b e n  s z o r o s  k o r r e l á c i ó  l á t h a t ó .  Az ú j s z ü l ö t t e k  e g y  r é s z é n  a -  
z o n b a n  a l a c s o n y a b b  a  W i l l e b r a n d  f a k t o r  a k t i v i t á s  m i n t  a z  a n t i 
g é n  k o n c e n t r á c i ó .  F u k u i  é s  m t s a i  / 1 5 /  a m o le k u la  e l e k t r o f o r e t i -  
k u s  m o t i l i t á s á n a k  e l t é r é s e  a l a p j á n  en n ek  o k á t  e g y  v a g y  több V III.  
f a k to r  alegység abnornális s z in té z i s é r e  v e z e t i  v i s s z a .

A K  v i t a m i n  d e p e n d e n s  v é r a l v a d á s i  f a k t o 
r o k  a k t i v i t á s a  k o r a s z ü l ö t t e k  p l a z m á já b a n  a  n o rm á l  f e l n ő t t  é r t é k  
2 0 —40 %—a k ö z ö t t ,  é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k b e n  e n n é l  v a l a m i v e l  m agasab
b a n  v a n  / 3 .  t á b l á z a t / .  Az a k t i v i t á s  fü g g  a g e s z t á c i ó s  k o r t ó l  
/ 3 0 / .  Az a l a c s o n y  a k t i v i t á s  nem K v i t a m i n  h i á n y ,  hanem  e l é g t e 
l e n  f e h é r j e  s z i n t é z i s  k ö v e tk e z m é n y e .  M in t i s m e r e t e s  a  K v i t a m in  
d e p e n d e n s  a l v a d á s i  f o k a t o r o k  e l ő a l a k j a i n a k  / p r o z i m o g é n e k / k ép 
z é s e  a  m á jb an  K v i t a m i n t ó l  f ü g g e t l e n ü l ,  an n ak  h i á n y á b a n  v agy  a n -  
t a g o n i s t á i n a k  j e l e n l é t é b e n  i s  végbem egy . Ezek a  p r a e k u r z o r o k  a 
v é r a l v a d á s  s z e m p o n t j á b ó l  i n a k t i v a k ,  de  i m m u n o l o g i a i l a g  m egegyez
n e k  a z  a k t i v  f a k t o r o k k a l ,  i g y  m en n y iség ü k  a  p la z m á b a n  m eg h a tá 
r o z h a t ó .  P é ld á n a k  v é v e  a  p r o t h r o m b i n t ,  p r o z im o g é n jé n e k  a  k é p z é 
s e  K v i t a m i n  n é l k ü l  i s  végbem egy  /e n n e k  n ev e  P IV K A -II ,  a P ro 
t e i n  I n d u c e d  by V i ta m in  K A b sen c e  a n a lo u g u s  t o  f a c t o r  I I  r ö v i d í 
t é s e ,  v a g y  ú ja b b a n  a c a r b o x y - I I / ,  K v i t a m i n r a  a h h o z  a  p o s t - r i b o -  
s o m á l i s  á t a l a k u l á s h o z  v an  s z ü k s é g ,  m elynek  s o r á n  a  p r e k u r z o r  
m o l e k u l a  N t e r m i n á l i s  r é s z é n  l e v ő  10 g l u t a m i n s a v  k a r b o x i l á l ó d i k . 
Az i g y  k e l e t k e z ő  g a m m a - k a r b o x i - g lu t a m in s a v a k  b i z t o s í t j á k  a z t  a 
k é p e s s é g e t ,  hogy Ca++ ionok , s e g í t s é g é v e l  a f o s z f o l i p i d  f e l ü l e t 
h e z  k ö t ő d v e  r é s z t  v e g y e n e k  az  a k t i v á t o r  kom plex  k i a l a k í t á s á b a n .

Az e l m o n d o t t a k b ó l  é r t h e t ő ,  hogy  K v i t a m i n  h i á n y  e s e t é n  mi
é r t  a l a c s o n y  a p r o t h r o m b i n  a l v a d á s i  a k t i v i t á s a ,  u g y a n a k k o r  am i
k o r  q u a n t i t a t i v  i m m u n o ló g ia i  m ó d s z e r r e l  m e g h a t á r o z o t t  k o n c e n t 
r á c i ó j a  n o r m á l i s  v agy  e m e l k e d e t t .  Ú j s z ü l ö t t e k  v é r é b e n  az  immu
n o l o g i a i l a g  m e g h a t á r o z o t t  p r o t h r o m b i n  m e n n y is é g e  nem h a l a d j a  
meg a  b i o l ó g i a i  a k t i v i t á s  m é r t é k é t ,  f ö l ö s  m e n n y is é g b e n  l e v ő  i n 
a k t i v  e l ő a l a k  /P IV K A -II /  t e h á t  nem m u t a t h a t ó  k i  / 3 2 ,  3 6 / .  Ez a 
m a g y a r á z a t a  a n n a k ,  h o g y  m i é r t  nem l e h e t  K v i t a m i n  a d á s á v a l  emel
n i  é s  n o r m a l i z á l n i  a z  ú j s z ü l ö t t  h y p o p r o t h r o m b i n a e m i á j á t .  A t o 
v á b b i a k b a n  a z o n b a n ,  h a  az  ú j s z ü l ö t t  nem kap  K v i t a m i n t ,  p lazm á
j á n a k  p r o t h r o m b i n  a k t i v i t á s a  1 -2  n a p  a l a t t  j e l e n t ő s e n  c sö k k en  
a n n a k  e l l e n é r e ,  hogy m á j a  a  p r o z im o g é n t  em e lk e d ő  m en n y iség b en  
t e r m e l i  / 3 6 / .

A t ö b b i  K v i t a m i n  d e p e n d e n s  a l v a d á s i  f a k t o r r a l  h a s o n ló  a 
h e l y z e t ,  a z z a l  a k ü l ö n b s é g g e l ,  hogy  a k t i v i t á s u k  c s ö k k e n é s e  nem 
e g y s z e r r e ,  hanem b i o l ó g i a i  f e l e z é s i  i d e j ü k  a l a p j á n  k ü lö n b ö ző  
g y o r s a s á g g a l  megy v é g b e .  Az a k t i v i t á s  e s é s  s o r r e n d j e ;  V I I - , I X - ,  
Xé— é s  l e g v é g ü l  a I I .  f a k t o r . / 1 7 / .  A r r a  e g y e l ő r e  n i n c s  magya
r á z a t ,  hogy m i é r t  a l a k u l  k i  már n éh á n y  nap  a l a t t  K v i t a m i n  h i -
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a n y .  S z e re p e  l e h e t  e b b e n  a  n ő i t e j  a l a c s o n y  /1 5  g g /1 /  K v i t a 
min t a r t a lm á n a k . -  A t e h é n t e j  e n n é l  m agasabb  / 6 0  u g / 1 /  k o n c e n t r á 
c i ó b a n  t a r t a l m a z  K v i t a m i n t .  É r e t t  ú j s z ü l ö t t e k  e s e t é n  a  n a p i  K 
v i t a m i n  ig é n y  25 ug. K v i t a m i n  p a r e n t e r a l i s  a d á s a  e s e t é n  az  
e l t ű n é s n e k  m e g f e l e l ő  s o r r e n d b e n  j e l e n n e k  meg a z  e m l i t e t t  v é r a l 
v a d á s i  f a k t o r o k  a v é r b e n .

A f i b r i n o g é n  már az  5 é s  f é l  h e t e s  e m b r ió  m á já 
b an  s z i n t e t i z á l ó d i k ,  a  v é rp la z m á b a n  a 1 1 -1 3 .  t e r h e s s é g i  h é t e n  
j e l e n i k  meg /1 3 /  é s  már a  2 0 -2 7 .  h é t e n  a z o n o s  a  k o n c e n t r á c i ó j a  
a f e l n ő t t  v é r  f i b r i n o g é n  k o n c e n t r á c i ó j á v a l  / 1 2 / .  K ünzer é s  mun
k a c s o p o r t j a  m e g f i g y e l t e ,  hogy  az  ú j s z ü l ö t t  k ö ld ö k v é n á já b ó l  n y e r t  
v é r p la z m a  a  f e l n ő t t é t ő l  e l t é r ő e n  r e a g á l  a t h r o m b i n n a l . A k e l e t 
k e z ő  f i b r i n a l v a d é k  o p t i k a i  s ű r ű s é g e  é s  k o m p r e s s z i b i l i t á s a  k i 
s e b b ,  r u g a lm a s s á g a  f o k o z o t t ,  p l a s m i n n a l  szem ben  e l l e n á l l ó t b  mint 
a f e l n ő t t  p lazm a  a l v a d é k a .  Ennek a l a p j á n  a  f ö t á l i s  h em o g lo b in  ar- 
n a l ó g i á j á r a  az  ú j s z ü l ö t t  f i b r i n o g é n t  " f ö t á l i s  f i b r i n o g é n n e k "  n e 
v e z t é k  e l  / 4 0 ,  4 4 / .  A k ü l ö n b s é g  b i o k é m ia i  a l a p j á n a k  t i s z t á z á s á 
r a  számos v i z s g á l a t  t ö r t é n t .  T i s z t í t á s  u t á n  nem l e h e t e t t  k im u 
t a t n i  k ü l ö n b s é g e t  a f ö t á l i s  é s  f e l n ő t t  f i b r i n o g é n  m o le k u l a s ú l y a ,  
n a g y s á g a ,  a l a k j a ,  im m u n o ló g ia i  t u l a j d o n s á g a ,  a m in o s a v  ö s s z e t é t e 
l e ,  e l e k t r o f o r e t i k u s  m o t i l i t á s a ,  hexoze  t a r t a l m a ,  S - s u l f o -  é s  S -  
- c a r b o x i m e t i l  sz á rm a z é k o k  e l ő f o r d u l á s a  a l a p j á n  / 4 0 ,  4 4 / .  K ü lö n 
b ö z i k  a k é t  m o le k u la  f o s z f o r  t a r t a l m á b a n ,  v a l a m i n t  t r i p s z i n  e -  
m é s z t é s  u tá n  k é t d i m e n z i ó s  k r o m a t o g r á f i á s  m i n t á j á b a n  / 4 4 / .  E 
V i z s g á l a t o k a t  nem e r ő s í t e t t é k  meg, a k é r d é s  n y i t o t t ,  t ö b b e n  t a 
g a d j á k  a  f ö t á l i s  f i b r i n o g é n  l é t e z é s é t .

2 . 4 .  T e r m é s z e te s  a n t i k o a g u l á n s o k

A h e m o s z t á z i s  r e g u l á c i ó j á b a n  nagy  j e l e n t ő s é g ü k  v an  a  t e r m é s z e 
t e s  a n t i k o a g u l á n s o k n a k .  E zek  t u l a j d o n k é p p e n  p r o t e a s e  i n h i b i r o -  
r o k ,  m elyek  a  t h r o m b i n t ,  a z  a k t i v á l t  I X . X . - ,  X I , — X I I .  f a k 
t o r t .  a  p a e k a l l i k r e i n t  é s  a  p l a s m i n t  k é p e s e k  g á t o l n i .  L e g j e l e n 
t ő s e b b e k  az a n t i t h r o m b i n  I I I  / A T - I I I / ,  az  a l f a - , - a n t i t r í p s z i n  
/ a , - a t /  és  az a l f a 2-makro-globulin /a^-mg/ .  Az AT-III a  keletkező trorrbin 
501 % -á t  az a ^ -a t  és  a2-mg a  25-25 %-ár in ak t iv á l já k .  Ez u t ó b b i  k é t  pro^ 
p ro tease  in h ib i to r  k o n c e n t r á c i ó j a  az é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k b e n  n o r m á l i s  
é s  az  é l e t  e l s ő  h e t é b e n  nem v á l t o z i k  / 4 .  t á b l á z a t /  / 1 8 / .  Az a n -  
t i k o a g u l á n s  s z e m p o n tb ó l  j e l e n t ő s e b b  A T - I I I  k o n c e n t r á c i ó j a  a z o n 
b a n  l é n y e g e s e n  a l a c s o n y a b b  a  f e l n ő t t  é r t é k n é l ,  s z ü l e t é s k o r  a n 
n ak  k b .  50 %-a /1 8 ,  3 6 / .  Az A T - I I I  a k t i v i t á s  kordependens, m in é l  
f i a t a l a b b  az ú j s z ü l ö t t  a n n á l  a l a c s o n y a b b  / 2 0 / .  Vfeissbach és  mtsai 
/ 4 2 /  k ü lö n ö s e n  a l a c s o n y  A T - I I I  a k t i v i t á s t  é s z l e l t e k  p a th o . ló g iá s ,  
a s p h y x i á s  é s  i d i o p á t h i á s  r e s p i r a t o r i k u s  d i s t r e s s  s z in d ró m á b a n  
s z e n v e d ő  k o r a s z ü l ö t t e k b e n .

Az a l a c s o n y  a n t i t h r o m b i n  I I I  a k t i v i t á s  k é t  l e g f o n t o s a b b  k ö 
v e tk ez m én y e  az  ú j s z ü l ö t t k o r !  t r o m b o z i s h a j l a m  é s  a  s z ü k s é g  e s e t é n  
t e r á p i á s á n  a d o t t  h e p a r i n  a l v a d á s g á t l ó  h a t á s á n a k  e l m a r a d á s a . A h e 
p a r i n  h a t á s á t  az  A T - I I I - n  k e r e s z t ü l  f e j t i  k i ,  a n n a k  m ű k ö d é sé t  
g y o r s i t j a .  Már k o rá b b a n  m e g f i g y e l t é k ,  h o g y  a  k o r a s z ü l ö t t e k  k e 
v é s b é  r e a g á l n a k  h e p a r i n r a  m in t  az é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k  vagy  gyerm e
k e k .  Ú jabban  k i m u t a t t á k ,  ho g y  a k o r a s z ü l ö t t e k  " h e p a r i n  r e z i s z t e n 
c i á j á é n a k  c s a k  r é s z b e n  o k a  az  a l a c s o n y  a n t i t h r o m b i n  I I I  • s z i n t .  
Me D o n a ld  é s  m t s a i  / 2 8 /  a  h e p a r i n  i n  v iv o  k i n e t i k á j á t  v i z s g á l t á k
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k ü lö n b ö z ő  g e s z t á c i ó s  k o r ú  ú j s z ü l ö t t e k e n .  E r e d m é n y e ik e t  a 3. á b 
r á n  f o g l a l t a m  ö s s z e .  M e g á l l a p í t o t t á k ,  hogy a h e p a r i n  f e l e z é s i  i -  
d e j e  m indhárom  k o r a s z ü l ö t t  csoportban jóval r ö v i d e b b  m i n t  a fe lnő t
tekben. A heparin  az ú jszü lö ttekben  testsulykilograim ira számítva r e la t iv e  na- 
qyobb folyadéktérben o sz l ik  e l  mint a  fe lnőttekben .A hepa rin  clearance a f e l 
n ő t t e k h e z  k é p e s t  tö b b  m i n t  h á r o m s z o r o s a n  g y o r s u l t  a  k o r a s z ü l ö t 
t e k b e n .  E zek  az  e l t é r é s e k  k o r d e p e n d e n s e k ,  m in n é l  f i a t a l a b b  gesz
t á c i ó s  k o r ú  az  ú j s z ü l ö t t ,  a n n á l  k i f e j e z e t t e b b e k .  Az e l m o n d o t t a 
k a t  a  k l i n i k u s  szá m á ra  l e f o r d í t v a  a  k ö v e tk e z ő k b e n  ö s s z e g e z h e t 
j ü k .  A k o r a s z ü l ö t t e k e n  a l k a l m a z o t t  h e p a r i n  t e r á p i a  e s e t é n  k é t  
d o l o g r a  k e l l  f ig y e le m m e l  l e n n i  i e g y r é s z t  g o n d o s k o d n i  k e l l  a  meg
f e l e l ő  AT—I I I  s z i n t r ő l ,  am i h a z á n k b a n  j e l e n l e g  f r i s s  p lazm a 
t r a n s z f u z i ó j á v a l  o l d h a t ó  m eg, m á s r é s z t  m iv e l  a  h e p a r i n  nagyobb 
f o l y a d é k t é r b e n  o s z l i k  meg é s  g y o r s a b b a n  t ű n i k  e l ,  nagyobb  k i i n 
d u l á s i  d ó z i s t  k e l l  s z á m o ln i  é s  a  m egem elt  f e n n t a r t ó  adagot gyak
rabban k e l l ,  legjobb cseppinfuzióban v a g y  i n f ú z i ó s  p u m p á v a l ,  b e v i n n i .

2 . 5 .  F i b r i n o l y t i k u s  e n z i m r e n d s z e r

A h e m o s z t á z i s  k ö v e tk e z ő  n a g y  a l e g y s é g e  a f i b r i n o l y t i k u s  e n 
z i m r e n d s z e r .  M in t  már u t a l t a m  r á ,  f i b r i n o l y t i k u s  a k t i v i t á s  már 
a 11 h e t e s  f ő t u s z b a n  m e g f i g y e l h e t ő .  E f i a t a l  m a g z a to k b a n  Z i l -  
l i a c u s  é s  m t s a i  / 4 7 /  2 0 -1 2 0  p e r c e s  a l v a d é k  o l d ó d á s i  i d ő t  m ér
t e k ,  ami r é s z b e n  az  a l a c s o n y a b b  f i b r i n o g é n  k o n c e n t r á c i ó r a , r é s z 
b e n  a f o k o z o t t  f i b r i n o l y t i k u s  a k t i v i t á s r a  v e z e t h e t ő  v i s s z a . F o 
k o z o t t  f i b r i n o l y t i k u s  a k t i v i t á s  a  k é s ő b b ie k b e n  i s  m e g f i g y e lh e 
t ő  a k o r a  é s  é r e t t  ú j s z ü l ö t t e k e n .  A h i p e r a k t i v i t á s  o k a  a  v é r  
p l a z m in o g é n  a k t i v á t o r á n a k  a  f e l n ő t t  é r t é k h e z  k é p e s t  f o k o z o t t  
v o l t a  / 1 3 ,  1 4 / .  Az a k t i v á t o r  a k t i v i t á s  p o s z t n a t a l i s  a l a k u l á 
s á t  a 4 .  á b r a  m u t a t j a  be .M arka rian  é s  m t s a i  / 2 7 /  m u n k á ja  a l a p 
j á n .  Az e u g l o b u l i n  a l v a d é k  o l d ó d á s i  i d e j e ,  m ely  a  p la z m a  a k t i 
v á t o r  a k t i v i t á s á t ó l  f ü g g ,  s z ü l e t é s k o r  k ö z e l  e g y f o rm a  a  k ü lö n b ö 
ző g e s z t á c i ó s  k o rú  c s e c s e m ő k ö n .  A s z ü l é s t  k ö v e t ő  m á s f é l  ó rá b a n  
az  o l d ó d á s i  i d ő  n é m i le g  r ö v i d ü l  / a z  a k t i v i t á s  f o k o z ó d i k / ,  ami 
f e l t e h e t ő e n  a  s z ü l é s  a l a t t  f e l l é p ő  h i p o x i a  k ö v e tk e z m é n y e .  A 4 -  
6 . p o s z t n a t a l i s  ó rá b a n  az  o l d ó d á s i  i d ő  m e g h o s s z a b b o d ik ,  az  a k 
t i v i t á s  c s ö k k e n ,  az  é r e t t e k b e n  m i n i m á l i s  m é r t é k b e n ,  a k o r a s z ü 
l ö t t e k b e n  i g e n  k i f e j e z e t t e n .  A zokban  a k o r a s z ü l ö t t e k b e n ,  a k i k 
ben  IRDS a l a k u l  k , a v é r  a k t i v á t o r  a k t i v i t á s a  m e s s z e  e lm a ra d  
m ind s z ü l e t é s k o r ,  mind a  k é s ő b b i e k b e n  az  e g é s z s é g e s  k o r a s z ü 
l ö t t e k é t ő l  / 2 7 / .  E b e t e g e k b e n  a t ü d ő  s z ö v e t i  a k t i v á t o r á n a k  ak
t i v i t á s a  i s  a l a c s o n y a b b  a  h a s o n l ó  g e s z t á c i ó s  k o r ú  e g é s z s é g e s e 
k é n é l  / 4 / .  E m e g f i g y e l é s e k  a l a p j á n  ma már e l f o g a d o t t ,  hogy a 
h i a l i n  membrán k i a l a k u l á s á b a n  e g y é b  té n y e z ő k  m e l l e t t  a c s ö k 
k e n t  f i b r i n o l y t i k u s  a k t i v i t á s n a k  i s  s z e r e p e  v a n .

Az e n z im r e n d s z e r  t ö b b i  ö s s z e t e v ő j é n e k ,  a p la z m in o g é n n e k  
é s  a n t i p l a z m i n o k n a k  a k o n c e n t r á c i ó j a  és a k t i v i t á s a  ú j s z ü l ö t 
t e k b e n  s z i g n i f i k á n s a n  a l a c s o n y a b b  a f e ln ő t t  é r t é k n é l , an n ak  20-  
60 %-a é s  c s a k  az  1 -3  h ó n a p o s  k o r b a n  é r i  e l  a n o r m á l i s  s z i n 
t e t  / 6 , 1 4 ,  3 9 / .

M iv e l  g y a k o r l a t i  j e l e n t ő s é g e  v a n ,  s z e r e t n é k  még s z ó l n i  
n éh á n y  s z ó t  a  s z e r z e t t  a n t i a k t i v á t o r o k  k ö z ü l  a z  a n t  i  -  
s z r e p t o k i n á z é r ó l .  T i t e r e ,  m in t  W e is sb a ch  é s  
m t s a i  / 4 3 /  k i m u t a t t á k ,  az  ú j s z ü l ö t t e k b e n  s z o r o s  k o r r e l á c i ó t
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m u ta t  az  a n y a i  t i t e r r e l .  F e l t e h e t ő e n  t r a n s z p l a c e n t á r i s  á t v t t e l -  
r o l  v an  s z ó .  J e l e n t ő s é g é t  t e r á p i á s  t r o m b o l i z i s  e s e t é n  a s z t r e p -  
t o k i n á z e  d ó z i s á n a k  m e g á l l a p i t á s a  a d j a  meg.

Még n é h á n y ,  a  h e m o s z t á z i s t  b e f o l y á s o l ó  t é n y e z ő t  k e l l  meg
e m l í t e n i .  A r e t i c u l o  e n d o t h e l i á l i s  r e n d 
s z e r  s z e r e p e  f i z i o l ó g i á s  k ö rü lm én y ek  k ö z ö t t  nem b i z o n y í t o t t .  
P a t o l ó g i á s  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó  e s e t é n  a z o n b a n  n ag y  j e 
l e n t ő s é g e  van  az  a k t i v á l ó d o t t  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  e l i m i n á l á s á 
b a n .  Ú j s z ü l ö t t e k b e n  a RÉS a k t i v i t á s a  é s  c l e a r i n g  k a p a c i t á s a  
c s ö k k e n t ,  ami az  a l v a d á s i  r e n d s z e r  i n t e r m e d i e r  t e r m é k e i n e k  f e l -  
s z a p o ro d á s á h o z  , e z á l t a l  t r o m b o z i s h a j I á m h o z  v e z e t .

Egy t o v á b b i  t é n y e z ő  az  ú j s z ü l ö t t e k r e  j e l l e m z ő  r o s s z  
m i k r o c i r k u l á c i  ó, valamint a h e m o k o n c e n t r á c i ó  
és  a  v é r  v i s z k o z i t á s á n a k  f o k o z ó d á s a ,  mely 
a  r h e o l ó g i a i  v i s z o n y o k  m e g v á l t o z t a t á s á v a l  t e r e m t i  meg p a t o l ó g i 
á s  a l v a d á s i  f o ly a m a t  l e h e t ő s é g e i t .

Az ú j s z ü l ö t t e k  f i z i o l ó g i á s á n  m eg lév ő ,  r e n d k í v ü l  s z é l e s  h a 
t á r o k  k ö z ö t t  mozgó, h a e m o r r h a g i á s  é s  t r o m b o t i k u s  i r á n y b a  h a t ó  
té n y e z ő k  d in a m ik u s  e g y e n s ú ly a  m e g le h e tő s e n  l a b i l i s  h e m o s z t á z i s t  
t a r t  f e n n .  F o k o z o t t a n  v o n a t k o z i k  ez az  é r e t l e n ,  k i s  s ú l l y a l  szü
l e t e t t  k o r a s z ü l ö t t e k r e  é s  a  v e lü k  az o n o s  k a t e g ó r i á b a  e s ő  u . n .  
" s m a l l  f o r  d a t e s "  ú j s z ü l ö t t e k r e .  A h e m o s z t a t i k u s  e g y e n s ú ly  f e l 
b o r u l á s a  v é r z é s e k ,  v ag y  e l l e n k e z ő l e g ,  l o k á l i s  v a g y  d i s s z e m i n á l t  
i n t r a v a z á l i s  k o a g u l á c i ó  fo r m á já b a n  m a n i f e s z t á l ó d i k .  A m e g e lő z é s  
é s  k e z e l é s  s t r a t é g i á j á n a k  k i d o l g o z á s a ,  az a l v a d á s i  r e n d s z e r  kont
r o l l j á n a k  ig é n y e  t e s z i  a  h e m o s z t á z i s  k o r s p e c i f i k u s  f i z o l ó g i á j á -  
nak  m e g i s m e r é s é t  n é l k ü l ö z h e t e t l e n n é .
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1 . t á b l á z a t
KONTAKT FÁZIS FAKTORAI ÚJSZÜLÖTTEKBEN

; KORASZÜLÖTTEK

Szerző
X II

f a k t o r
%

XI
f a k t o r

%

p r a e -
k a l l ik r e in

%

HMW
kininogen

%

B a r n a r d  e t  a l .  , 1979 
2 7 -3 1  g .  h é t

5 - 4 0 1 0 -3 0 10 -2 8 2 0 -5 0

A ndrew  e t  a l . , 1 9 8 1 .  
2 8 -3 6  g . h é t

5 -4 5 8 -5 0 2 0 -5 0 -

ÉRETT ÚJSZÜLÖTTEK

K ü n z e r ,  S c h u l z ,  1965 - 4 0 -1 5 0 - -

B l e y e r  e t  a l . ,  1 9 7 0 . 2 5 -9 0 - - -
B i l a n d , D u c k e r t , 1 9 7 3 . 4 3+14 - - -

H a th a w a y ,  1 978 . 4 7+18 36+10 36+6 56+12
A ndrew  e t  a l ,  .1981. 5 0 -8 0 § 0 -8 0 30 -7 0 -

2 . t á b l á z a t

V I I I  FAKTOR MAGZATOKBAN ÉS ÚJSZÜLÖTTEKBEN*

S z e r z ő V I I I t C V IIIsRsAG V I I I í R:WF

H o lm b erg  e t  a l ,  1974 
1 2 -1 5  g . h é t

50
/ 2 3 - 1 1 2 /

S e l l ,  C o r r i g a n ,  1973 . 
27—30 g . h é t  
31-34  g . h é t  
34-36  g . h é t

90
120
125

B a r n a r d , H a th aw ay ,  1978. 
2 4 -3 1  g . h é t 60 151

S p i r e r  e t  a l ,  1 9 7 6 .  
30-38  g . h é t 146

M u n tean  e t  a l ,  1977 
H e n r i k s s o n , H o lm b e r g ,1978 
F u k u i  e t  a l ,  1 9 7 9 .

156+50
116+41

76+23
/ 2 0 - 1 8 0 /

169+ 66 
120+ 44 

75+ 48 
/ 22- 2 0 0 /

5 5 ,6 +  48 
/ 5 - l S 0 /

* a  n o rm á l  f e l n ő t t  s z á z a l é k á b a n .
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3 . t á b l á z a t
K VITAMIN DEPENDENS SERIN PROTEÁZOK ÚJSZÜLÖTTEKBEN 

KORASZÜLÖTTEK

S z e r z ő I I  f a k t o r  V II 
%

f á k t o r  
%

IX f a k t o r  
%

X f a k t o r  
%

J e n s e n  e t  a l , 1 9 7 3  
28 -3 2  q . h é t 33+12 38+14
33-37 g . h é t 33+11 40+14 - -

B a r n a r d e t  a l , 31 37 19 36
24 -3 1 g . h é t / 1 9 - 5 4 / / 2 4 - 7 6 / / 1 7 - 2 0 / / 2 5 - 6 4 /

ÉRETT ÚJSZÜLÖTTEK

G ö b e l ,  H i r s c h ,  1973 6 3+18 62+17
S c h e t t i n i  e t  a l , 1 9 7 6 41+ 9 - - -
S c h e t t i n i  e t  a l , 1 9 8 0 - 30+ 9 - -
B a r n a r d  e t  a l ,  1979 51

/ 2 9 - 7 6 /
57

/ 3 5 - 8 2 /
29

/ 2 1 - 3 9 /
47

/ 2 3 - 6 3 /

4 .  t á b l á z a t
TERMÉSZETES ANTIKOAGULÁNSOK ÉRETT ÚJSZÜLÖTTEKBEN

S z e r z ő AT—I I I a „-an t i  t r i p s  zin a 5 -m a k r o g l
_  g /1 g / 1 g / i
X  SD X SD X SD

E l - B a r d e e s y  e t  a l ,1972 - 1 ,1 9 0 ,  32 2 ,7 8 0 , 7
D a v id s o n ,  1974 - 1 ,7 0 0 ,3 6 3 ,4 9 0 ,7 2
S c h e t t i n i  e t  a l , 1 9 7 6 0 ,1 5  0 ,0 3 - 2 ,8 3 0 ,7 2
G öbel e t  a l ,  1978 0 ,1 9  0 ,0 5 1 ,9 7 0 ,4 4 3 ,1 1 0 ,6 9

NORMÁL FENÖTT 0 ,4 2  0 ,0 1 1 , 0 -  2 ,8 5 3 ,4 0 ,4 5



n a p  h ó t

1 . á b r a
T h ro m b o c y ta - s z á m  az  é l e t  e l s ő  n a p j a i b a n  k ü lö n b ö z ő  s z ü l e t é s i

s ú l y ú  ú j s z ü l ö t t e k b e n

[A ndrew  e t al,1981]

1 7
életkor (nap)

2 . á b r a
A k o n t a k t  f á z i s  f a k t o r a i n a k  a k t i v i t á s a  ú j s z ü l ö t t -

k o r b a n
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perc 
80- -

60- -

40- -

20- ■

0- -

\  - \N

v-  Os Os

A B C D

A .2 5 -2 8  t.hét, B 49-32 th , 0 3 3 - 3 6 t.h, D-feloött
n-10 (McDonald et al,1981)

3« á b r a
H e p a r in  i n  v i v o  k i n e t i k á j a  k o r a s z ü l ö t t e k b e n

1 / 2 = f e l e z é s i  i d ő

0 5 15 25 35 45 55
életkor (óra)

[M arkarian et al, 1967)

4 . á b r a
Az e u g l o b u l i n  a l v a d é k  o l d ó d á s i  i d ő  p o s z t n a t a l i s  a l a k u l á s a  
e g e s z s e g e s  e r e t t  é s  k o r a s z ü l ö t t ,  v a l a m i n t  i d i o p a t i á s  r e s -  
p i r a t o r i k u s  d i s z t r e s s z  s z in d ró m á b a n  s ze n v ed ő  k o r a s z ü l ö t 

t e k b e n
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JÁNOS HADNAGY -  TIBOR ERTL -  LÁSZLÓVAL VAX -  ENDRE SULYOK -  
IMRE CSABA

THE ANTICOAGULATION ACTIVITY IN HEALTHY AND PATHOLOGIC IN 
FANTS

The a u t h o r s  a c c o m p l i s h e d  s e r i e s  d e t e r m i n a t i o n s  o f  AT I I I  f r o m  
u m b i l i c a l  b l o o d  o f  h e a l t h y  m a tu re  i n f a n t s ,  p r e m a t u r e s ,  d i s m a -  
t u r e  i n f a n t s ,  t w i n - i n f a n t s  an d  i n f a n t s  w i t h  p a t h o l o g i c  c o n d i 
t i o n s  /RDS, p o s t a s p h y x y ,  p e r i n a t a l i c  i n f e c t i o n s /  a t  t h e  f i r s t  
few day o f  p o s t n a t a l  l i f e .  I n  c o u r s e  o f  t h e  i n v e s t i g a t i o n s  th e  
a u t h o r s  fo u n d  b o t h  a t  h e a l t h y  an d  d i s m a t u r e  i n f a n t s  s i g n i f i 
c a n t l y  l o w e r  a c t i v i t y  o f  AT I I I .  A t s e r i o u s  p o s t a s p h y x y  a n d  
RDS t h e  d e c r e a s i n g  o f  th ro m b in e  i n a c t i v a t i o n  a b i l i t y  o f  t h e  
p la s m a  was e v e n  more e x p r e s s e d .  The q u a n t i t a t i v e  d e t e r m i n a t i 
on o f  t h e  t h r o m b i n e - n e u t r a l i s i n g  a c t i v i t y  an d  t h a t  o f  immuno
l o g i c a l  a c t i v e  AT I I I  g av e  i n  some c a s e s  d i f f e r e n t  r e s u l t s .

JÁNOS HADNAGY -  TIBOR ERTL -  LÁSZLÓ HALVAX -  ENDRE SULYOK -  
IMRE CSABA

ANTIKAOGULANTE AKTIVITÄT BEI GESUNDEN UND PATHOLOGISCHEN 
NEUGEBORENEN

Die V e r f a s s e r  m ach ten  A T - I I I -B e s t im m u n g e n  b e i  g e s u n d e n ,  r e i 
f e n  N e u g e b o re n e n ,  b e i  F rü h g e b o r e n e n ,  b e i  d y s m a tu r e  N e u g e b o re 
n e n ,  b e i  Z w i l l i n g e n ,  sow ie  i n  p a t h o l o g i s c h e n  Z u s tä n d e n  b e i  
N e u g eb o ren e n ,  /RDS, P o s t a s p h y x i e ,  p e r i n a t a l e  I n f e k t i o n e n /  a u s  
dem N a b e l b l u t  und f o r t l a u f e n d  i n  den  e r s t e n  T agen  des p o s t n a t a -  
] en  L eb e n s .  Im L au fe  i h r e r  U n te r s u c h u n g e n  f a n d e n  s i e  e i n e  b e 
d e u te n d  g e r i n g e r e  AT I I I .  A k t i v i t ä t  b e i  g e s u n d e n  N eu g eb o ren e n  
und b e i  d y s m a tu re n  N e u g e b o re n e n .  B e i  s c h w e r e r  P r o s t a s p h y x i e  
und  b e i  RDS w ar d i e  V e r r i n g e r u n g  d e r  F ä h i g k e i t  z u r  I n a k t i v i e r  
r u n g  d e s  P la s m a -T h ro m b in s  n o ch  a u s d r u c k s v o l l e r .  D ie  B e s t im 
mung d e r  d a s  T hrom bin  n e u t r a l i s i e r e n d e n  A k t i v i t ä t  und d e r  Men
ge d e s  im m u n o lo g is c h  a k t i v e n  AT I I I .  e r g a b  i n  e i n i g e n  F ä l l e n  
ab w e ich en d e  E r g e b n i s s e .
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JÁNOS HADNAGY -  TIBOR ERTL -  LÁSZLÓ HALVAX -  ENDRE SULYOK -  
IMRE CSABA

ANTIKOÁGULIGA AKTIVECO CE SANAJ KAJ PATOLOGIAJ NOVNASKITOJ

A u t o r o j  f a r i s  a n t i t r o m b i n o  I I I  m e z u ra d o n  e l  u m b i l i k a  san g o  
cé  s a n a j  m a t u r a j  n o v n a s k i t o j , S e p r e m a t u r o j , Se d i s m a t u r o j , 
fee g e m e l - n o v n a s k i t o j  k a j  Se n o v n a s k i t a í f a j  p a t o l o g i a j  s t a t o j  
/ IR D S , p o s t a s f i k s i o ,  p e r i n a s k a j  i n f e k t o j / .  I l i  f a r i s  l a  e s p -  
l o r o n  s e r i e ,  e n  l a  u n u a j  p o s t n a s k i § a j  t a g o j . Dum l a  e s p l o r o j  
o n i  t r o v i s  s i g n i f e  p l i m a l a l t a n  a n t i t r o m b i n o  I I I  a k t i v e c o n , f t e  
s a n a j  p r e m a t u r o j  k a j  6e  d i s m a t u r o j .  En g ra v a  p o s t a s f i k s i o , e n  
IRDS é'c p l i  s i g n i f a  e s t i s  l a  m a l a l t i § o  de l a  i n a k t i v i g a  k a 
p a b i o  de  l a  p l a s m o .  La t ro m b in o n  n e u t r a l i g a  a k t i v e c o  k a j  l a  
k v a n t e c o  m ez u ra d o  de  l a  i m u n o lo g ie  a k t i v a  a n t i t r o m b i n o  I I I  
d o n i s  e n  k e l k a j  k a z o j  d i v e r s a j n  r e z u l t o j n .
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HADNAGY JÁNOS -  ERTL TIBOR -  HALVAX LÁSZLÓ -  SULYOK ENDRE -  
CSABA IMRE

A PLAZMA ANTITHROMBIN I I I  AKTIVITÁSÁNAK VIZSGÁLATA ÚJSZÜLÖTT- 
KORBAN

Az u t ó b b i  év e k  k l i n i k a i  k u t a t á s a i  s o r á n  e g y r e  in k á b b  e l ő t é r b e  
k e r ü l  a véralvadási r e n d s z e r  u j s z ü l ö t t k o r i  s a j á t o s s á g a i n a k  v i z s 
g á l a t a ,  m elyek  még szám os v o n a tk o z á s b a n  f e l d e r í t e t l e n e k .  I s m e 
r e t e s ,  hogy e g y e s  u j s z ü l ö t t k o r i  p a t h o l ó g i á s  á l l a p o t o k h o z  g y a k 
r a n  t á r s u l  a h e m o s z t á z i s  z a v a r a ,  f ő k é n t  k o r a s z ü l ö t t e k n é l  é s  
i n t r a u t e r i n  s o r v a d t  ú j s z ü l ö t t e k n é l  / 1 2 ,  1 3 / .  U gyanakkor e g y e s  
k ó rk é p e k  e s e t é n ,  m in t  p é l d á u l  i d i o p á t h i á s  r e s p i r a t o r i k u s  d i s z -  
t r e s s z  s z in d ró m a  / IR D S /,  u j s z ü l ö t t k o r i  v é r z é k e n y s é g e k ,  t h ro m b ó -  
z i s o k ,  e t i o l ó g i a i  t é n y e z ő k é n t  i s  s z e r e p e l h e t n e k  a v é r a l v a d á s i  
r e n d s z e r  v e l e s z ü l e t e t t  v ag y  s z e r z e t t  d e f e k t u s a i  / 4 , 8 , 1 6 , 1 9 / .

Az i ro d a lo m b a n  szá m o s ,  r é s z b e n  egym ásnak  e l l e n t m o n d ó  a d a t  
i s m e r e t e s  a v é r a l v a d á s i  r e n d s z e r  u j s z ü l ö t t k o r i  v i s z o n y a i r ó l .  
S z e r z ő k  t ö b b s é g e  az  a l v a d á s i  f a k t o r o k  c s ö k k e n t  s z i n t j e  i l l .  ak
t i v i t á s a  m e l l e t t  mind a  k ö l d ö k z s i n ó r v é r ,  m ind  a  p o s z t n a t á l i s  i -  
d ő s z a k  v o n a tk o z á s á b a n  h i p e r k o a g u l a b i l i t á s r ó l  s zá m o l  b e ,  k ü l ö n ö 
s e n  k o r a s z ü l ö t t e k n é l  é s  s o r v a d t  ú j s z ü l ö t t e k n é l  / 1 7 ,  2 6 / .  E z t  az 
á l l a p o t o t  tö b b e k  k ö z ö t t  a  t e r m é s z e t e s  a n t i k o a g u l á n s o k  d e f i c i e n -  
c i á j á v a l  h o z z á k  ö s s z e f ü g g é s b e  / 1 8 , , 3 1 / .

Az em b e r i  p lazm a  u . n .  p r o g r e s s z í v  t h r o m b i n - i n a k t i v á l ó  k é 
p e s s é g é é r t ,  a n t i t h r o m b i n  a k t i v i t á s á é r t  az  i r o d a l m i  a d a to k  s z e 
r i n t  t ú l n y o m ó r é s z t  az  a n t i t h r o m b i n  I I I ,  k i s e b b  r é s z t  az  a l f a - 2  
m a k r o g l o b u l i n  é s  eg y éb  e n z i m - i n h i b i t o r o k  a  f e l e l ő s e k  / 2 , 3 , 2 9 / .  
A t a n t i t h r o m b i n  I I - r ő l ,  a z  u . n .  h e p a r i n - k o f a k t o r r ó l  b e b i z o n y o 
s o d o t t ,  hogy az o n o s  az  a n t i t h r o m b i n  I I I - m a l  / 3 2 / .  Az a n t i t h r o m 
b i n  I I I  / t o v á b b i a k b a n  AT I I I /  a m ájban  t e r m e lő d ő  a l f a - g l o b u l i n ,  
m o l e k u l a s ú l y a  6 5 0 0 0 . / 1 / .  I r r e v e r z i b i l i s e n  k ö t ő d i k  a th ra rb in h ö z  
é s  a z  a k t i v á l t  X -es  f a k t o r h o z .  G á t o l j a  e z e n k i v ü l  a véralvadásban 
s z e r e p e t  j á t s z ó  eg y éb  e n z im e k e t  i s ,  m in t  p é l d á u l  az a k t i v á l t  
X I I ,  X I, I X - f a k t o r t ,  v a l a m i n t  a p l a z m i n t ,  t e h á t  az  a l v a d á s i  
r e n d s z e r  v a la m e n n y i  s z e r i n - p r o t e á z e  t i p u s u  k o m p o n e n sé t  / 5 ,  2 1 , 
2 3 , , 2 7 / .

Az AT I I I  t e h á . t  a v é r a l v a d á s i  f o ly a m a t  l e g j e l e n t ő s e b b  t e r 
m é s z e t e s  i n h i b i t o r a ,  f o n t o s  s z e r e p e t  j á t s z i k  a h e m o s z t á z i s  e -  
g y e n y s u l y i  á l l a p o t á n a k  f e n n t a r t á s á b a n . A k t i v i t á s á n a k  c s ö k k e n é 
s e  a  p ro k o a g u lá n s o k  s z é r u m s z i n t j é n e k  e m e l k e d é s é h e z ,  a t h ro m b ó -  
z i s - k é s z s é g  fodrozódásához v e z e t  / 1 ,  16 , 2 7 / .  Az AT I I I .  s z i n t j é 
n ek  c s ö k k e n é s é t  f i g y e l t é k  meg s ú l y o s  m á jb e t e g s é g e k b e n  / 2 , 2 2 / ,
ö s z t r o g é n t a r t a l m u  kontrAceptivumokat s z e d ő  n ő k n é l  / 1 0 ,  2 4 / , a k u t  
th ro m b o e m b ó l iá s  m e g b e te g e d é s e k b e n  / 2 ,  21 ,  2 7 / ,  v a l a m i n t  h e r e d i -  
t e r  f a m i l i á r i s  t h r o m b ó z i s o k  e s e t e i b e n  / 1 6 / .

Az AT I I I  a k t i v i t á s  u j s z ü l ö t t k o r i  a l a k u l á s á r ó l  v i s z o n y l a g  
k e v é s ,  r é s z b e n  egym ásnak e l l e n tm o n d ó  a d a t  i s m e r e t e s  /7 ,1 7 ,3 0 ,3 1 ,  
3 3 / .
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A nyag é s  m ódszer

J e l e n  munkánkban ú j s z ü l ö t t e k n é l  v é g z e t t  AT I I I  m e g h a tá ro z á s a in k  
e r e d m é n y e i r ő l  s z á m o lu n k  b e .  54 " e g é s z s é g e s "  ú j s z ü l ö t t n é l  v é g e z 
t ü n k  s o r o z a t m e g h a t á r o z á s o k a t .  A v i z s g á l t  ú j s z ü l ö t t e k  s ú l y  é s  
t e r h e s s é g i  id ő  s z e r i n t i  m e g o s z l á s á t  az 1 . á b r a  s z e m l é l t e t i . Ö sz -  
s z e s 'e n  20 é r e t t ,  e u t r ó f i á s  / g e s z t á c i ó s  k o r  3 7 -4 1 .  h é t ,  s u l y p e r -  
c e n t i l i s  / 1 0 -9 0  %/, 20 d i z m a t u r u s  / g e s z t á c i ó s  k o r  3 7 -4 1 .  h é t ,  
s u l y p e r c e n t i l i s  10 % a l a t t /  é s  14 k o r a s z ü l ö t t  / g e s z t á c i ó s  k o r  
37 .  h é t  a l a t t ,  s z ü l e t é s i  s ú l y  k i s e b b ,  m in t  2500 g /  e s e t é b e n  h a 
t á r o z t u k  meg a p la z m a  AT I I I .  a k t i v i t á s á t  k ö l d ö k v é r b ő l , v a l a m i n t  
az  e l s ő ,  a h a rm a d ik  é s  az  ö t ö d i k  é l e t n a p a n .

A p lazm a AT I I I  a k t i v i t á s t  a  G e re n d á s  / 1 1 /  á l t a l  l e i r t , R á k  
/ 2 2 / á l t a l  m ó d o s í t o t t  t h r o m b i n - i n a k t i v á l á s i  t e s z t t e l  v é g e z t ü k ,  
m e ly n e k  l é n y e g e ,  h o g y  n o r m á l i s  é s  a  k é r d é s e s  d e f i b r i n á l t  p lazm át 
i s m e r t  m en n y iség ű  / 100E / m l / t h r o m b i n n a l  i r . k u b á l j u k  p u f f e r - o l d a t  
i l l .  0 , 2 5  IE /m l h e p a r i n  j e l e n l é t é b e n .  A th ro m b in  f o k o z a t o s  e l 
t ű n é s é t  / k o n c e n t r á c i ó - c s ö k k e n é s é t /  k ö v e t j ü k  az  i n k u b á c i ó s  e l e g y -  

Jao l  v e t t  m in ta  a l v a s z t ó  k é p e s s é g é n e k  norm ál i s  plaz:mán t ö r t é n ő  i -  
d ő n k é n t i  m é r é s é v e l . V i z s g á l a t a i n k b a n  a  10 p e r c e s  i n x u o a c i ó  u t á 
n i  a l v a d á s i  i d ő t  a d j u k  meg az  AT I I I  a k t i v i t á s  m é r t é k é ü l .

E re d m é n y e in k e t  a k é t m i n t á s  S t u d e n t - f é l e  " t "  p r ó b á v a l  é r t é 
k e l t ü k .

E redm ények

Az 54 ú j s z ü l ö t t n é l  s o r o z a t b a n  e l v é g z e t t  AT I I I  m e g h a tá r o z á 
s a i n k  a d a t a i t  a 2 .  á b r a  s z e m l é l t e t i .  L á t h a t ó ,  ho g y  m indhárom  cso
p o r t b a n  a  p lazm a  AT I I I  a k t i v i t á s a  a k ö ld ö k v é r b e n  a leg m ag asab b ,  
e z t  k ö v e tő e n  g y o r s  c s ö k k e n é s  t a p a s z t a l h a t ó .  Az a k v i t i t á s - c s ö k k e -  
n é s  a  h a rm ad ik  é l e t n a p r a  m indhárom  c s o p o r t b a n  s t a t i s z t i k a i l a g  i s  
s z i g n i f i k á n s  /p  < 0 , 0 1 / .

E z u tá n  e m e l k e d ik  az  AT I I I  a k t i v i t á s  é s  az  ö t ö d i k  napon  már 
m e g k ö z e l í t i  a k ö l d ö k v é r b ő l  k a p o t t  é r t é k e k e t .  Az á b r á b ó l  k i t ű n i k ,  
h o g y  mind v a l ó d i  k o r a s z ü l ö t t e k n é l ,  m ind  a  s o r v a d t  ú j s z ü l ö t t e k n é l  
j e l e n t ő s e n  a l a c s o n y a b b  AT I I I  a k t i v i t á s o k a t  t a l á l t u n k .  V alam eny- 
n y i  v i z s g á l t  i d ő p o n t b a n  a k o r a s z ü l ö t t e k  é s  a s o r v a d t a k  c s o p o r t j á 
b a n  m é r t  a k t i v i t á s o k  s z i g n i f i k á n s a n  a l a c s o n y a b b a k  /p  < 0 , 0 1 / .

A 3. á b r a  a  h e p a r i n n a l  t ö r t é n ő  i n k u b á l á s  s o r á n  n y e r t  e r e d 
m é n y e i k e t  f o g l a l j a  ö s s z e .  A m e g h a t á r o z o t t  h e p a r i n - k o n c e n t r á c i ó  
/ 0 , 2 5  I E / m l / i n  v i t r o  m inden  e s e t b e n  n ö v e l t e  a  p la z m a  th r o m b in -  
- i n a k t i v á l ó  k é p e s s é g é t ,  k i f e j e z e t t e b b é  t é v e  a k ü l ö n b s é g e t  a r e 
t a r d á l t  é s  k o r a s z ü l ö t t  c s o p o r t  k ö z ö t t .

A 4 . á b r a  5 s ú l y o s  IRD S-ben s z e r v e d ő  k o r a s z ü l ö t t  á t l a g o s  
AT I I I  a k t i v i t á s á t  d e m o n s t r á l j a .  F e l t ű n ő ,  hogy már a k ö l d ö k v é r 
m i n tá k b a n  i s  k r i t i k u s a n  a l a c s o n y  az  AT I I I  a k t i v i t á s ,  am ely  az  
a l k a l m a z o t t  t h e r á p i a  é s  a j a v u l ó  k l i n i k a i  t ü n e t e k k e l  p á rh u zam o 
s a n  l a s a n ,  f o k o z a t o s a n  em e lk e d ő  t e n d e n c i á t  m u t a t .

Az 5. á b r á n  i n t r a u t e r i n  a s z f i x i á b a n ,  m e k ó n iu m -a s p i r á c ió v a l ,  
s ú l y o s  á l t a l á n o s  á l l a p o t b a n  s z ü l e t e t t  /A p g ar  s c o r e :  1 - 5 ,  pHt 
' . 1 , 021  é r e t t  ú j s z ü l ö t t  AT I I I  a k t i v i t á s á n a k  a l a k u l á s a  f i g y e l h e 
t ő  m eg. Az ú j s z ü l ö t t n é l  s ú l y o s  k o n s z u m p c ió s  t i p u s u  RDS a l a k u l t
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k i ,  é s  c s a k  h o s s z ú  k e z e l é s  u t á n  r e n d e z ő d ö t t  á l l a p o t a .  A n o rm á
l i s  k ö l d ö k v é r - a k t i v i t á s  j e l e n t ő s  c s ö k k e n é s e  f i g y e l h e t ő  meg az  
e l s ő  é l e t n a p o n  é s  c s a k  az  ö t ö d i k  napon  k e z d  i s m é t  e m e l k e d n i . J e 
l e n  e s e t b e n  az  i n  v i t r o  i n v e r z  h e p a r i n - h a t á s  i s  k i a l a k u l t , a  k r i -  
r i k u s a n  a l a c s o n y  AT I I I  a k t i v i t á s  az  i n k u b á c i ó s  e l e g y h e z  a d o t t  
h e p a r i n  h a t á s á r a  to v á b b  c s ö k k e n t  / r ö v i d ü l t  a  t e s z t r e n d s z e r  a l -  
v a s z t á s i  i d e j e / .

M e g b e s z é lé s

Az i r o d a l m i  a d a to k  eg y  r é s z e  s z e r i n t  e g é s z s é g e s ,  é r e t t  ú j s z ü 
l ö t t e k  AT I I I  a k t i v i t á s a  a f e l n ő t t  é r t é k  5 0 -7 0  %-ának f e l e l  
meg, mig mások s z e r i n t  m e g k ö z e l i t i  a f e l n ő t t  é r t é k z ó n á t  / 3 0 ,  
3 3 / .  I l y e n  i r á n y ú  ö s s z e h a s o n l i t ó  v i z s g á l a t o k a t  nem v é g e z t ü n k ,  
de  k o r á b b i ,  f e l n ő t t e k n é l  k a p o t t  a d a t a i n k h o z  v i s z o n y í t v a  / 2 4 /  
m in te g y  80 %-osnak t a l á l t u k  az  AT I I I  a k t i v i t á s t  az  é r e t t  ú j 
s z ü l ö t t e k  c s o p o r t j á b a n .

E re d m é n y e in k  a l a p j á n  e g y é r t e lm ű n e k  t ű n i k  a z  a m e g á l l a p i -  
t á s ,  hogy  a z  AT I I I  a k t i v i t á s  ú j s z ü l ö t t e k b e n  az  e l s ő  háro m  é — 
l e t n a p o n  c s ö k k e n ő  t e n d e n c i á t  m u t a t .  H a s o n ló a n  a l a k u l  a K - v i t a -  
min d e p e n d e n s  p r o t h r o m b i n  a k t i v i t á s a  i l l . s z i n t j e  / 2 8 / .  A k ö l 
d ö k v é rb e n  é s z l e l t  v i s z o n y l a g  m agasabb  a k t i v i t á s  m a g y a r á z a t á u l  
f e l v e t ő d i k  az  a n y a i  AT I I I  /v a g y  eg y é b  p r o t e i n á z e - i n h i b i t o r o k /  
á t j u t á s i  l e h e t ő s é g e  a f ö t á l i s  k e r i n g é s b e .

S z e r z ő k  tö b b s é g e  k o r a s z ü l ö t t e k n é l  j e l e n t ő s e n  alacsonyabb 
a k t i v i t á s t  é s z l e l t  / 9 ,  18 ,  3 1 / .  E re d m é n y e in k  i s  e z t  a  m e g f i 
g y e l é s t  t á m a s z t j á k  a l á .  A c s ö k k e n t  AT I I I  s z i n t e t  e l s ő s o r b a n  a 
máj é r e t l e n s é g é v e l  m a g y a rá z z á k  /2 6 ,  2 8 / .  Több k ö z lem én y  s z á m o l  
be  v i s z o n t  a r r ó l ,  hogy o l y a n  k o r a s z ü l ö t t e k b e n ,  a k i k n é l  IRDS a -  
l a k u l  k i ,  még a l a c s o n y a b b  az  AT I I I  a k t i v i t á s ,  k ü lö n ö s e n  k ö ld c k -  
v é r b e n  / 1 7 ,  1 8 / .  H a so n ló  a d a to k  i s m e r e t e s e k  az  u g y a n c s a k  p r o t e -  
i n á z e - i n h i b i t o r  a l f a -2  m a k r o g l o b u l i n  é s  az a l f a - 1  a n t i t r i p s z i n  
v o n a t k o z á s á b a n  /1 4 ,  2 5 / .  Mások IRDS e s e t é n  h i p e r k o a g u l a b i l i t á s t  
Í r n a k  l e ,  i n t r a v a z á l i s  f i b r i n - k é p z ő d é s  é s  f o k o z o t t  f i b r i n o l i z i s  
j e l e i v e l  / 9 ,  1 5 / .  A k o r a s z ü l ö t t e k b e n  t a p a s z t a l t  a l a c s o n y  é r t é 
k e k ,  k ü lö n ö s e n  az  IRDS m e l l e t t  é s z l e l t  c s ö k k e n t  a k t iv i tá s o k  jog
g a l  v e t i k  f e l  a z  AT I I I - d e f i c i e n c i a  p a t h o g e n e t i k a i  s z e r e p é t  a z  
IRDS k i a l a k u l á s á b a n .

A s o r v a d t  ú j s z ü l ö t t e k b e n  é s z l e l t  a l a c s o n y a b b  s z i n t e k  a z o n 
b an  a z t  l á t s z a n a k  b i z o n y í t a n i ,  hogy  nem csak az  immaturitas j á t s z 
h a t  s z e r e p e t  a c s ö k k e n t  AT I I I  a k t i v i t á s b a n ,  hanem eg y é b  t é n y e 
zők i s ,  i g y  a k r ó n i k u s  i n t r a u t e r i n  d i s z t r e s s z  '  i l l .  m a l n u t r i c i ó  
/ 3 3 / .  Más m e g f i g y e l é s e k  s z e r i n t ,  a m e l y e t  e g y  e s e t b e n  s i k e r ü l t  i -  
gazo lnunk , e lh ú z ó d ó  h i p o x i a ,  s ú l y o s  a c i d ó z i s  m e l l e t t  é r e t t  ú j s z ü 
l ö t t e k b e n  i s  k r i t i k u s a n  c s ö k k e n h e t  az  AT I I I  a k t i v i t á s ,  m e ly  az  
eg y é b  a l v a d á s i  f a k t o r o k  f e l h a s z n á l ó d á s á v a l  i s  j á r ó  d i f f ú z  i n t r a -  
v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó  k o m p e n z á l t ,  vagy  m a n i f e s z t  f o r m á já n a k  l a 
b o r a t ó r i u m i  j e l e k é n t  é r t é k e l h e t ő  / 6 , 19 , 2 0 ,  3 3 / .
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GYÖRGY FÜST

HAEMOSTASIS AND COMPLEMENT SYSTEM

The f i r s t  p a r t  o f  t h e  p a p e r  b r i e f l y  d e s c r i b e s  the main ways o f  
a c t i v a t i o n  o f  t h e  com plem ent s y s t e m  and  shows t h e  s i m i l a r i t y  
o f  a c t i v a t i o n  m echanism  b o t h  o f  com plem ent and  b l o o d - c l o t t i n g  
s y s te m s  and  l a t e r  d i s c u s s e s  t h e  common i n h i b i t o r s  both  o f  comp
le m e n t  and  o t h e r  p la sm a  enzym S y s te m . T h ere  ö f t e r  i t  d i s c u s 
s e s  t h e  two -  d i r e c t i o n a l  c o n e c t i o n s  o f  com plem ent h a e m o s ta 
s i s :
1 . 1  The f u n c t i o n  o f  com plem ent s y s t e m  i n  b l o o d - c l o t t i n g  p r o 

c e s s e s .  W i t h i n  t h i s  d e t a i l s  a r e  g iv e n  on i m p o r t a n c e  o f  
com plem ent f a c t o r s  / C l q ,  C l s /  b e i n g  p r e s e n t  a t  s u r f a c e  
o f  t h e  th r o m b o c y te s  i n  a g g r e g a t i v e  e f f e c t  o f  t h e  c o l l a 
gen th r o m b o c y t e ,  a f u n c t i o n  o f  com plem ent c o m p o n en ts  /C3, 
C5/ i n  a c t i v a t i o n  o f  t h e  th ro m b o c y te  c a u s e d  by  th r o m b i n  
and  i n  r e l e a s i n g  o f  s e r o t o n i n .

2 . /  M echanism  o f  t h e  com plem ent a d t i v á t i o n  i s  d i s c u s s e d ,  a c 
c o m p l i s h e d  i n  p r o c e s s e s  d e p e n d in g  on H a g e m a n - f a c t o r , e f 
f e c t  o f  H a g e m a n - f a c to r  f r a g m e n t s  and  p l a s m i n  a c t i v a t i n g  
t h e  c l a s s i c a l  way. A t l a s t  i t  p r e s e n t s  t h e  i m p o r t a n c e  
o f  t h e  ab o v e  m e n t io n e d  p r o c e s s e s  i n  d i f f e r e n t  human d i s e 
a s e s  a s  i n  t h e  s i n g l e  c a s e s  o f  a c q u i r e d  d e f i c i e n c y  o f  C l -  
e s t e r a s e  i n h i b i t o r  a s  w e l l  a s  i n  g e n e t i c a l  d e f i c i e n c y  o f  
com plem ent co m p o n en ts  i n  t h e  p a th o m ec h an ism  o f  DIC.

GYÖRGY FÜST

HAEMOSTASE UND KOMPLEMENTSYSTEM

Der e r s t e  T e i l  d e s  R e f e r a t e s  g i b t  d i e  H a u p t a k t i v a t i o n s w e g e  
d e s  K om plem en tsys tem s b e k a n n t ,  in d em  e s  d i e  Ä h n l i c h k e i t e n  im 
A k t i v a t io n s m e c h a n i s m u s  d e r  K om plem ent-  und B l u t g e r i n n u n g s y s 
teme a u f z e i g t .  Es b e f a s s t  s i c h  d ann  m i t  den gem einsam en  I n h i 
b i t o r e n  d es  K om plem ent-  und d e r  a n d e r e n  P la s m a -E n z im s y s te m e . 
Danach g i b t  e s  d i e  z w e i s e i t i g e n  V e rb in d u n g e n  d e s  K om plem ents 
und d e r  H aem o s ta se  b e k a n n t .

1 . 1  D ie R o l l e  d e s  K om plem en tsys tem s i n  e i n z e l n e n  B l u t g e r i n 
n u n g s p r o z e s s e n .  H ie r  w i r d  d i e  B e d e u tu n g  d e r  s i c h  a u f  d e r  
O b e r f l ä c h e  d e r  T hrom bozy ten  b e f i n d e n d e n  K o m p lem en tfak t o 
r é n  i n  d e r  A g g r e g ie r e n d e n  W irkung  d e r  K o l la g e n -T h ro m b o z y -  
t e n  e i n g e h e n d  e r w ä h n t ,  a u s s e r d e m  d i e  R o l le  d e r  Kom plaient- 
kom ponen ten  /C 3 , C5/ i n  d e r  d u r c h  Throm bin v e r u r s a c h t e n  
T h r o m b o z y te n - A k t iv a t io n  und i n  d e r  S e r o t o n i n - B e f r e i u n g .



52

2 . /  D as R e f e r a t  b e f a s s t  s i c h  m i t  dem K o m p le ro e n t -A k t iv a t io n s -  
m e c h a n ism u s ,  d e r  w ä h ren d  d e r  P r o z e s s e  a u f t r i t t ,  d i e  vom 
Hageman~Fa?it o r  a b h ä n g e n  und m i t  d e r  a k t i v i e r e n d e n  W ir
k u n g  d e r  H a g e m a n -F a k to r - F r a g m e n te  und  d e r  P la s m in  a u f  
dem k l a s s i s c h e n  e g e .  S c h l i e s s l i c h  m a c h t  e s  m i t  d e r  Bede
u t u n g  o b i g e r  P r o z e s s e  b e i  v e r s c h i e d e n e n  K r a n k h e i t e n  b e i  
M enschen b e k a n n t ,  so  d e r  I n h i b i t o r m a n g e l  b e i  e r w o r b e n e r  
C l - E s t e r a s e  und  d i e  g e n e t i s c h e  D e f i z i e n t  d e r  Kom plem ent- 
K om ponenten i n  e i n z e l n e n  F ä l l e n ,  so w ie  im D IC -Pathom e- 
c h a n i s m u s .

GiTÖFGY FÜST

HENDSTAZO KAJ KOMPLEMENTS ISTEMO

La u n u a  p a r t o  de  l a  r e f e r á l ó  k o n i g a s  l a  c e f a j n  v o j o j n  de a k 
t i v !  §o de l a  k o m p l e m e n t s i s t e m o . Si . p r e z e n t a s  l a  s i m i l e c o n  de 
a k t i v i ^ a j  m e k a n is m o j ,  k a j  de l a  k o m p le m e n ts i s t e m o  k a j  de l a  
k o a g u l i g s i s t e m o .  P o s t e  o k u p i § a s  p r i  l a  komunaj i n h i b i t o r o j  de 
l a  k o m p lem en ta  s i s t e m o  k a j  de a l i a j  p la z m a  en z im -s is tem o jJP o s -  
t e  $ i  k o n i g a s  l a  k o n t a k t o j n  de l a  k o m p le m e n ts i s t e m o  k a j  de l a  
h e m o s ta z o  en  du  k o n k r e t a j  k a z o j :

1 .  / La r o l o  de l a  k o m p le m e n ts i s t e m o  e n  k e l k a j  h ff iw okoaguligaj
p r o c e z o j . En g i  d e t a l e  t e m a s  p r i  l a  s i g n i f o  de k o m p lem en t-  
- f a k t o r o j  /C l q ,  C l s / ;  ö e e s t a n t o j  s u r  l a  s u r f a c o  de l a  trom- 
b o c i t o j - K iu j  f a k t o r o j  h a y a s  r o l o n  £e  l a  a g r e g a c i o  de l a  
trontoocitoj p e r  k o l a g e n o .  Gi te m a s  p r i  l a  r o l o  de l a  komp- 
lem en t-kom ponan to j  /C3, C5/ e n  l a  t r o m b in d e v e n a  a k t i v i g o  
de la  t r o m b o c i t o j  k a j  en  l a  l i b e r i ^ o  de s e r o t o n i n .

A A
2 .  / La r e f e r a j o  o k u p i g a s  p r i  l a  k o m p l e m e n t a k t i v i g a  m ekan ism o ,

k iu  okazas dum l a  p r o c e zo j  d e p e n d a n t a j  de l a  H e g e m a n - f a k to -  
ro. Gi o k u p i g a s  p r i  l a  k l a s i k a n  v o jo n  a k t i v i g a  e f i k o  de l a  
fragmentoj. de H a g e m a n - f a k to ro  k a j  de  l a  p la z m in o .

v/
F in e  l a  a u t o r o  k o n i g a s  l a  s i g n i f o n  de l a  s u p e r a j  p r o c e z o j  

e n  d i v e r s a j  m a l s a n u l o j , e k z em p le  en  l a  a k i r i t a  mankó de CI e s -  
t e r a z e - i n h i b i t o r o , e n  k e l k a j  k a z o j  de g e n e t i k a j  d e f i c i e n c o j  de  
k o m p le m e n t-k o m p o n a n to j , p o s t e  en  p a to m e k a n ism o  de d i s e m i t a  i n -  
t r a a n g i n a  k o a g u l i ^ o  / D I K / .
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FÜST GYÖRGY

A HEMOSZTÁZIS ÉS A KOMPLEMENT-RENDSZER

A v é r p la z m a  k ü lö n b ö z ő ,  a h e m o s z t á z i s  f e n n t a r t á s á b a n  / v é r a l v a 
d á s ,  f i b r i n o l i z i s /  é s  az  im m u n o ló g ia i  f o ly a m a to k b a n  ' v a g y  a 
g y u l l a d á s  k e l e t k e z é s é b e n  / k o m p l e m e n t - a k t i v á l ó d á s ,  k i n i n - k é p z ő 
d é s /  s z e r e p e t  j á t s z ó  e n z i m r e n d s z e r e i  h a s o n l ó  b i o k é m i a i  f o l y a 
m atok s o r á n  a k t i v á l ó d n a k  é s  a k t i v á l ó d á s u k a t  szám os k ö z ö s  g á t 
ló a n y a g  s z a b á l y o z z a .  Több m e g f i g y e l é s  é s  k í s é r l e t  a l a p j á n  m ár 
é v e k k e l  e z e l ő t t  m e g fo g a lm a z tá k  a z t  a  k o n c e p c i ó t ,  högy e z e k  az  
e n z im r e n d s z e r e k  nem i z o l á l t a n  működnek: az e g y i k  a k t i v á l ó d á s a  
maga u t á n  v o n h a t j a  a  t ö b b i  s z i s z t é m a  a k t i v á l ó d á s á t  i s .  Ami a 
k o m p le m e n t - r e n d s z e r  é s  a  t ö b b i  p lazm a  e n z im r e n d á z e r  k a p c s o l a 
t á t  i l l e t i ,  a k o n c e p c ió  a l e g u t ó b b i  é v e k ig  -  b á r  ö s s z e f o g l a l ó 
r ó l  ö s s z e f o g l a l ó r a  / 1 ,  2 ,  3 ,  4 ,  5 /  v á n d o r o l t  -  e l e g e n d ő  a d a t  
h i á n y á b a n  in k á b b  h i p o t é z i s n e k  v o l t  t e k i n t h e t ő .  A h e t v e n e s  é -  
vek  l e g v é g é n  é s  a n y o l c v a n a s  é v e k  e l e j é n  e z u t á n  s z i n t e  r o b b a 
n á s s z e r ű e n  l á t o t t  n a p v i l á g o t  szám os o ly a n  e re d m é n y ,  a m e ly e k  
e g y é r t e l m ű e n  b i z o n y í t j á k :  a  kom plem ent é s  a  h e m o s z t á z i s b a n  
r é s z t  v ev ő  e n z im r e n d s z e r e k  m űködése  b e f o l y á s o l j a  e g y m á s t , t ö b b  
p o n to n  i s  k ö l c s ö n h a t á s  l é p  f e l  e s z i s z t é m á k  a k t i v á l ó d á s a  s o 
r á n .  J e l e n  r e f e r á t u m b a n  e z e k e t  az  a d a t o k a t  s z e r e t n é m  i s m e r t e t 
n i ,  k i t é r v e  az  ú jo n n a n  f e l t á r t  k ö l c s ö n h a t á s i  t i p u s o k  e s e t l e g e s  
k l i n i k a i  j e l e n t ő s é g é r e  i s .  Nem tö r e k e d t e m  t e l j e s s é g r e ,  f ő  c é 
lom az  v o l t ,  hogy b em u ta ssam  é s  m egmagyarázzam a l e g f o n t o s a b b  
j e l e n s é g e k e t .  Kevés k i v é t e l l e l  k ih a g y ta m  az  á l l a t k í s é r l e t e k b e n  
n y e r t  a d a t o k a t .  Ennek a  f ő  o k a  a z ,  hogy  a k o m p le m e n t - r e n d s z e r 
r e l  v a l ó  k ö l c s ö n h a t á s  s z e m p o n t j á b ó l  az  em ber é s  a  s z o k á s o s  k í 
s é r l e t i  á l l a t o k  / n y ú l ,  p a t k á n y ,  e g é r ,  t e n g e r i m a l a c /  v é r l é m e z -  
k é i  a l a p v e t ő e n  k ü lö n b ö z n e k  e g y m á s t ó l :  az  u t ó b b i a k  ' f e l s z í n é n  
/ a z  e m b e r i  th r o m b o c y tá k k a l  e l l e n t é t b e n /  j e l e n  v an n a k  az  a k v i -  
v á l t  kom plem en t k o m p o n en sek k e l  r e a g á l n i  k é p e s  C3 r e c e p t o r o k .
Ez a k ü l ö n b s é g  a k í s é r l e t i  á l l a t o k b a n  k a p o t t  e r ed m én y ek  em
b e r r e  v a l ó  k ö z v e t l e n  a l k a l m a z á s á t  az  e s e t e k  t ö b b s é g é b e n  e r ő 
sen  k é r d é s e s s é  t e s z i .

M i e l ő t t  r á t é r n é k  a r e f e r á t u m  t u l a j d o n k é p p e n i  t á r g y á r a , a  
k é s ő b b i e k  könnyebb  m e g é r t é s e  é r d e k é b e n  r ö v i d e n  b em u ta to m  a 
k o m p le m e n t - r e n d s z e r  a k t i v á l ó d á s !  m e c h a n iz m u s a i t .

A k o m p le m e n t - r e n d s z e r  a k t i v á l ó d á s á n a k  k é t  f ő  r e a k c i ó u t j a

A kom plem en t r e n d s z e r  m ű k ö d éséb en  é s  e m űködés s z a b á l y o z á s á 
ban  20 k ü lö n b ö z ő  p l a z m a f e h é r j e  v e s z  r é s z t .  E ze k  k ö z ü l  1 1 ,  C- 
v e l  é s  a r a b  számmal j e l ö l t  f e h é r j e  s z ü k s é g e s  az  u n .  k l a s s z i 
k u s  r e a k c i ó u t  t e l j e s  a k t i v á l ó d á s á h o z ,  3 b e t ű v e l  j e l ö l t  f a k 
t o r  /B ,  D, P /  é s  a k l a s s z i k u s  ú tb a n  i s  s z e r e p l ő  C3 v e s z  r é s z t  
az u n .  a l t e r n a t i v  r e a k c i ó u t  a k t i v á l ó d á s á b a n .  H a t  t o v á b b i  f e -  v 
h é r j e  p e d i g  a  C l - e s z t e r á z e  i n h i b i t o r ,  a C 4 -k ö tő  f e h é r j e ,  a  
b e t a - j p - g l o b u l i n  /H f a k t o r /  a  C 3 b - i n a k t i v á t o r  /I f a k t o r / ,  a z  a -  
n a p h y l a t o x i n  i n a k t i v á t o r  / c a r b o x y p e p t i d a s e  1 / é s  a  még kevés-
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s é  i s m e r t  C6 i n a k t i v á t o r  p e d i g  a  k é t  f ő  a k t i v á l ó d á s i  u t  műkö
d é s é t  r e g u l á l j a .  Az 1 .  á b r a  a  k l a s s z i k u s  é s  a l t e r n a t i v  r e a k -  
c i ó u t a k  a k t i v á l ó d á s á t  m u t a t j a  s e m a t i k u s a n .  Ennek  r é s z l e t e s  i s 
m e r t e t é s é r e  r ö v i d e s e n  v i s s z a t é r e k ,  i t t  c s a k  a z t  s z e r e t n é m  b e 
m u t a t n i ,  hogy a k é t  r e a k c i ó u t  a  C5 a k t i v á l ó d á s a  u t á n  egym ásba 
t o r k o l l i k ,  a v é g e re d m é n y  a z o n o s t  a  C5b, C6 , C7, C8 é s  C9 kom
p o n e n s e k b ő l  f e h é r j e - f e h é r j e  k ö l c s ö n h a t á s o k  r é v é n  eg y  /membrán- 
k á r o s i t ó  k o m p lex n ek  n e v e z e t t /  k o m p lex  k é p z ő d i k ,  am ely  a s e j t 
m em bránba b e s ü l l y e d  é s  h a t á s á r a  ö s s z e k ö t t e t é s  j ö n  l é t r e  a c i -  
t o p l a z m a  é s  a k ü l v i l á g  k ö z ö t t .  Ha a  s e j t  " f o l t o z ó "  m echan izm i-  
s a i  e z t  az  ö s s z e k ö t t e t é s t  i g e n  g y o r s a n  nem s z ü n t e t i k  meg, a 
m e m b r á n k á r o s i tó  k o m p l e x s z e l  r e a g á l t  s e j t  o z m o t ik u s  l i z i s  á l d o 
z a t á u l  e s i k .

A k l a s s z i k u s  r e a k c i ó u t  a k t i v á l ó d á s a

Az I . t á b l á z a t o n  a  k l a s s z i k u s  r e a k c i ó u t  l e g f o n t o s a b b  a k t i v á t o -  
r a i t  t ü n t e t t e m  f e l .  E zen  az  u t ó n  á t  a k t i v á l j á k  a  kom plem en t
r e n d s z e r t  e l s ő s o r b a n  az  a ' n t i g é n - a n t i t e s t  k o m p le x e k ,  de műkö
d é s b e  h o z h a t j á k  e z t  a  r e a k c i ó u t a t  k ü lö n b ö z ő  b a k t e r i á l i s  vagy  
v i r u s  e r e d e t ű  és  más nem im m u n g lo b u l in  t e r m é s z e t ű  anyagok  i s .
Az a k t i v á l ó d á s  m ó d ja  e z e k b e n  az  e s e t e k b e n  i s  h a s o n l ó  az  im
m unkom plexek e l i n d í t o t t a  a k t i v á l ó d á s é h o z .  E g y es  e n z im e k ,m in t  
p l .  a  p la z m in  v a g y  a  t r i p s z i n  k ö z v e t l e n ü l ,  a  C l s  f e h é r j e  h a 
s í t á s a  r é v é n  i s  m e g i n d í t h a t j á k  a  k o m p lem en t r e n d s z e r  a k t i v á 
l ó d á s á t .

A k l a s s z i k u s  r e a k c i ó u t  k e z ^ t i  l é p é s e  / 2 .  á b r a /  a  3 f e 
h é r j é b ő l  /C l q ,  C l r ,  C l s /  á l l ó  Ca ió n o k  á l t a l  ö s s z e t a r t o t t  
C l  m a k ro m o le k u la  a k t i v á l ó d á s a .  Az a k t i v á l ó  an y a g h o z  v a l ó  k ö tő 
d é s  a C lq  kom ponens u n .  f e j r é s z é n  á t  k ö v e t k e z i k  b e  é s  e z t  k ö 
v e t i  a m a k ro m o le k u la  u n .  b e l s ő  a k t i v á l ó d á s a ,  am e ly n e k  mecha
n i z m u s a  ma sem i s m e r t  t e l j e s e n .  Az a k t i v á l ó d á s  s o r á n  a C l r  
e g y  k ö z t i  s t á d iu m o n  / c i r /  á t  enzimmé / C l r /  a k t i v á l ó d i k  é s  e z  
enzim m é /cTs/ a k t i v á l j a . a  C l s  k o m p lem en t  f e h é r j é t  / a  szám f ö 
l é  i r t  v í z s z i n t e s  v o n a l  a z t  m u t a t j a ,  hogy  az  i g y  j e l ö l t  komp
l e m e n t  f e h é r j e  e n z im ,  v ag y  e n z im  a l k o t ó r é s z e / .

_ A k l a s s z i k u s  r e a k c i ó u t  m á s o d ik  s z a k a s z á b a n  / 3 .  á b r a / a 
C l s  en z im  k é t  t e r m é s z e t e s  s z u b s z t r á t j á t  /C4 é s  C2/ h a s i t j a  e l .
A C4 k é t  f r a g m e n t r e ,  a  n a g y o b b ik  C 4 b - r e  é s  a  k i s e b b i k  C 4 a - r a  
b o m l ik  s z é t .  A C4b l e k ö t ő d h e t  a  s e j tm e m b rá n o n  i l l .  az  immun
g l o b u l i n o k  Fab r é s z é n  j e l e n  l é v ő  u n .  a k c e p t o r  s t ru k tú rák h o z .
A C4b 3 p o l i p e p t i d  l á n c a  k ö z ü l  a  l e g r ö v i d e b b h e z ,  az  u n .  gamma 
l á n c h o z  k ö t ő d i k  az  C l s  á l t a l  a k t i v á l t  C2 i s .  Az a k t i v á l ó d á s  so
r á n  a C 2 - r ő l  eg y  n é h á n y  a m in o s a v b ó l  á l l ó  v a z o a k t i v  p e p t i d  /C2- 
k i n i n /  h a s a d h a t  l e ,  e n n e k  l é t e z é s e  a z o n b a n  még nem t e l j e s e n  b i 
z o n y í t o t t .  A C4b a  h o z z á k ö t ő d ö t t  a k t i v á l t  C 2 -v e l  e g y ü t t  ú j a b b  
e n z i m e t  k é p e z ,  e n n e k  s z u b s z t r á t j a  a  C3r

A k ö v e tk e z ő  s z a k a s z  a C3 h a s í t á s á v a l  i n d u l  meg. A k ü lö n b ö 
z ő  b i o l ó g i a i  h a t á s o k k a l  r e n d e l k e z ő ,  i g e n  a k t i v  C3a p e p t i d  / 4 .  
á b r a /  s z é t á r a m l i k  a  s z e r v e z e t  m in d en  r é s z é b e ,  m ig  a C3b f r a g 
m entum  a C 4b-hez  h a s o n l ó a n  a s e j tm e m b rá n h o z ,  v a g y  az  im munglo
b u l i n o k h o z  k ö t ő d h e t  l e  s z o r o s a n .  A C4b2 en z im  m e l l é  k ö t ő d ö t t
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C3b^gyenge k ö l c s ö n h a t á s b a  l é p  a  C5 molekulákkal é s  e z  t e s z i  l e 
h e t ő v é ,  hogy  a C 5 -ö t  a z  e n z im  e l h a s i t s a .  A C5b t o v á b b i  s o r s á 
r ó l  már v o l t  s z ó ,  a  C5a f rag m en tu m  a  C 3a-hoz  h a s o n l ó a n  b i o l ó 
g i a i l a g  a k t i v ,  a g y u l l a d á s o s  f o ly a m a to k  k e l e t k e z é s é b e n  i g e n  
j e l e n t ő s  s z e r e p e t  j á t s z ó  p e p t i d .

Az a l t e r n a t i v  r e a k c i ó u t  a k t i v á l ó d á s a

A XI. t á b l á z a t  e r e a k c i ó u t  l e f o n t o s a b b  a k t i v á t o r a i t  m ü t a t j a .
Az o l d h a t a t l a n  immunkomplexek / im m u n p r e c ip i t á tu m o k /  m e l l e t t  
t e l j e s  s e j te k ,  se j ta lko tó részek  é s  a  legkülönbözőbb m ik ro o rq an izm u so k  
i s  a k t i v á l n i  k é p e s e k  e r e a k c i ó u t a t  é s  v a l ó s z i n ü n e k  l á t s z i k ,  
a k ü lö n b ö z ő  anyagok  á l t a l  m e g i n d í t o t t  a k t i v á l ó d á s  m echan izm u
s a  a z o n o s  v ag y  i g e n  h a s o n l ó .

Az a k t i v á l ó d á s  e l s ő  l é p é s e k é n t  a  C3 h a s í t á s a  r é v é n  C3b 
k e l e t k e z i k .  A C3 h a s i t á s a  v ag y  a k l a s s z i k u s  r e a k c i ó u t  a k t i v á 
l á s a  s o r á n  megy v ég b e  v ag y  a  s z ö v e t i  p r o t e o l i t i k u s  en z im e k  h a 
t á s á r a ,  de a  n a t i v  C3 é s  a  B f a k t o r  a k t i v á l á s a k o r  k e l e t k e z ő  
n a g y o b b ik  f r a g m e n t  /B b /  k o m p lex e  i s  / i g a z ,  i g e n  g y en g e  h a t é 
k o n y s á g ú /  C3 h a s i t ó  e n z im e t  k é p e z  / 5 .  á b r a / .  A C 3 b - t  l e k ö t n i  
k é p e s  a k c e p t o r  s t r u k t ú r á k  a  l e g t ö b b '  m agvas s e j t  é s  v ö r ö s v é r -  
s e j t ,  t o v á b b á  m ik ro o rg a n iz m u s  f e l ü l e t é n  m e g t a l á l h a t ó k .

A C 3 b - t  k ö t ö t t  s e j t  f e l s z í n i  f i z i k o k é m i a i  t u l a j d o n s á g a i  
d ö n t i k  e l ,  hogy  az  a l t e r n a t i v  r e a k c i ó t  a k t i v á l ó d á s a  b e k ö v e tk e 
z i k - e  v ag y  sem. B iz o n y o s  f e l t é t e l e k  e s e t é n  / e n n e k  e g y i k  k r i t é 
r iu m a  l e h e t  k e v é s  s z i á l s a v  j e l e n l é t e  a  s e j t  
f e l s z i n é n /  a C3b a f f i n i t á s a  nagyobb  a  B f a k t o r ,  m in t  a z  e l s ő 
k é n t  h a t ó  s z a b á ly o z ó  f e h é r j e ,  a  H f a k t o r  i r á n t  / 6 . á b r a / . A  k ö 
t ő d ö t t  B - t  e z u t á n  a v é r b e n  á l l a n d ó a n  e n z i m a t i k u s a n  a k t i v  á l l a 
p o t b a n  k e r i n g ő  D f a k t o r  e l h a s i t j a ,  a k ö tv e  m ara d ó  kom plex  a 
C3bBb i g e n  h a t é k o n y  C 3 - h a s i t ó  e n z im .  A C3 h a s i t á s a  s o r á n  k e l e t 
k e z ő  C3b fragm entum ok i s  l e k ö t ő d h e t n e k  az a k t i v á t o r h o z  é s  ha  
e g y  C3b frag m en tu m  az e n z im  k ö z e l é b e  f i x á l ó d i k ,  l é t r e j ö h e t  a 
C5 h a s i t á s a  i s .  A fo ly a m a t  e z u t á n  -  m in t  k o r á b b a n  l á t t u k  -  a  
m e m b rá n k á ro s i tó  kom plex  k é p z ő d é s é v e l  z á r u l  / 7 .  á b r a / .

Más f i z i k o k é m i a i  t u l a j d o n s á g o k k a l  r e n d e l k e z ő  se j teken  vagy 
m ik ro o rg a n iz m u s o k o n  / p l .  n ag y  f e l s z i n i  s z i á l s a v  t a r t a l o m  e s e 
t é n /  / 6 . á b r a /  a C3b nem a  B, hanem a H f a k t o r r a l  k é p e z  komp
l e x e t  é s  e z t  k ö v e t i  az  I  f a k t o r  k a p c s o l ó d á s a ,  m e ly  a C3b a k 
t i v i t á s á t  i r r e v e r z i b i l i s e n  m e g s z ü n t e t i .  A H é s  I  f a k t o r r a l  r e 
a g á l t  C 3 b - t  e z u t á n  t i r p s z i n s z e r ü ,  még nem t e l j e s e n  i s m e r t  e n 
zim ek k é t  f r a g m e n tu m ra  /C3c é s  C3d/ h a s i t j á k  e l ,  a  C3d a  memb
rá n h o z  k ö tv e  m ara d .

Az e d d i g  l e i r t a k  i s  j ó l  m u t a t j á k ,  hogy  a k o m p lem en t  a k t i 
v á l ó d á s  h a s o n l ó  fo ly a m a to k o n  á t  megy v é g b e ,  m i n t  a  h e m o s z t á z i s  
f e n n t a r t á s á b a n  r é s z t  v evő  e n z im r e n d s z e r e k  á k t i v á l ó d á s a .  A hemo- 
s z t á z i s  é s  a  kom plem ent r e n d s z e r  k a p c s o l a t á t  m u t a t j a  e g y e s  i n 
h i b i t o r o k  k ö z ö s  v o l t a  i s .
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A kom plem en t é s  az  e g y é b  p la z m a  e n z i m r e n d s z e r e k  k ö z ö s  i n h i b i t o 
r a i

A l e g f o n t o s a b b  i l y e n  g á t l ó a n y a g  a  C l - e s z t e r á z e  i n h i b i t o r .  Ez a 
s z é r u m f e h é r j e  a k o m p l e m e n t - r e n d s z e r e n  b e l ü l  a  k l a s s z i k u s  r e a k -  
c i ó g t a t  s z a b á l y o z z a ,  k o m p le x e t  k é p e z  a C l r - e l  é s  a C l s - e l ,  i r 
r e v e r z i b i l i s e n  i n a k t i v á l v a  e z e k e t  az  e n z i m e k e t .  A C l - e s z t e r á z e  
i n h i b i t o r  azo n b an  g á t o l n i  k é p e s  t ö b b ,  a Hageman f a k t o r  /HF/ f o 
l y a m a t o t  i s ,  i g y  m ag án ak  a  H F-nak a u t o k a t a l i t i k u s ,  t o v á b b á  a 
k a l l i k r e i n  h a t á s á r a  l é t r e j ö v ő  a k t i v á l ó d á s á t ,  v a l a m i n t  a kalleik-- 
r e i n  k é p z ő d é s é t  p r e k a l l i k r e i n b ő l  é s  a p l a z m i n  Ü l .  a b r a d y k i n i n  
k a l l e k r é i n  h a t á s á r a  t ö r t é n ő  k e l e t k e z é s é t  a  p la z m im o g é n b ő l  i l l e t 
ve  a  n agy  m o l e k u l a s u l y u  k i n i n o g é n b ő l .

A kom plem ent r e n d s z e r  s z a b á l y o z á s á b a n  d ö n t ő  s z e r e p e t  j á t 
s z i k  az  a n a p h y l a t o x i n  i n a k t i v á t o r  vagy  más n é v e n  c a r b o x y p e p t i -  
d a s e  X, m ely a b i o l ó g i a i l a g  a k t i v  kom plem en t p e p t i d e k  /C 3 a ,C 5 a /  
é r f a l p e r m e a b i l i t á s t  n ö v e l ő  h a tá s a i t  s z ü n t e t i  meg a C - t e r m i n á l i s  
a r g i n i n  l e h a s i t á s a  r é v é n .  Ugyanez az  e n z im ,  s z i n t é n  a t e r m i n á 
l i s  a r g i n i n  l e h a s i t á s a  u t j á n  a b r a d y k i n i n t  i s  k é p e s  i n a k t i v á l 
n i  / 5 / .

V égü l  meg s z e r e t n é m  e m l í t e n i  a z t  a  m e g f i g y e l é s t ,  hogy az  
a n t i t h r o m b i n  I I I  a  k o m p lem en t r e n d s z e r r e  i s  h a t ,  h e p a r i n  j e l e n 
l é t é b e n  g á t o l j a  a C l s  e n z im  m ű k ö d é s é t .

A r e f e r á t u m  m á s o d ik  r é s z é b e n  i s m e r t e t e m  a  kom plem ent é s  a 
t ö b b i  p lazm a e n z i m r e n d s z e r  k ö z ö t t  az  u t ó b b i  i d ő b e n  f e l t á r t  k a p 
c s o l a t o k a t .  E l ő s z ö r  a  k o m p le m e n t r r e n d s z e r n e k  -a h e m o s z t á z i s r a  
g y a k o r o l t  h a t á s á v a l  k a p c s o l a t o s  a d a t o k a t  m u ta to m  be,majd a  fo rd í
t o t t  i r á n y ú  ö s s z e f ü g g é s e k r ő l  i r o k ,  am e ly ek  s o r á n  a H F - tó l  f ü g 
gő  r e n d s z e r e k  a k t i v á l ó d á s a  a  kom plem en t r e n d s z e r  a k t i v á l ó d á s á t  
v o n j a  maga u t á n .

A kom plem ent r e n d s z e r  r é s z v é t e l e  eqyes v é r a l v a d á s i  f o ly a m a to k 
b a n

1 . A s e j t f e l s z i n i  C l s ,  C lq  / é s  C4/ j e l e n t ő s é g e  a k o l l a g é n - o k o z -  
t a  th ro m b o c y ta  a g g r e g á l ó d á s b a n

A th ro m b o c y ta  a d h e s i ó j a  az  é r f a l k á r o s o d á s  s o r á n  f é l s z i n r e  k e 
r ü l t  k o l l a g é n s z e r ü  s t r u k t ú r á k h o z  é s  az  e z t  k ö v e t ő  : v é r le m e z k e  
a g g r e g á l ó d á s  a v é r a l v a d á s  e g y i k  l e g f o n t o s a b b  k e z d e t i  l é p é s e .  A 
l e g ú j a b b  a d a to k  s z e r i n t  / 7 ,  8 , 9 /  m ind m agában a f o l y a m a tb a n ,  
m ind  p e d i g  ennek  s z a b á l y o z á s á b a n  d ö n tő  s z e r e p e t  j á t s z a n a k  egyes 
a  th ro m b o c y tá k  f e l s z í n é h e z  a s s z o c i á l ó d o t t  kom plem en t komponen
s e k .  A k o l l a g é n  a  v é r l e m e z k é k  f e l s z í n é h e z  s z o r o s a n  kötődött C ls-  
e l  r e a g á l n a ,  t e h á t  más s z ó v a l  a th ro m b o c y tá k  a  C l s - e n  k e resz tü l  
tapadhatnak le  a ko llegénhez /7 ,8 /.A reakció  e re d m é n y e k é p p e n  a  C ls  a k 
t i v á l ó d i k  é s  az  e n z im  a  C4 / é s  e s e t l e g  a  C2/ a k t i v á l á s a  u t j á n  
/m in d e z e k  a f o l y a m a to k  a v é r le m e z k é k  m em b rán ján  j á t s z ó d n á n a k  
l e /  a  th ro m b o c y tá k  a g g r e g á l ó d á s á t  i d é z i  e l ő .  A C lq ,  m e l y r ő l  i s 
m e r e t e s ,  hogy r é s z b e n  k o l l a g é n s z e r ü  f e l é p í t é s ű ,  v e t é l k e d i k  a 
k o l l a g é n n e l  a C l s  k ö t ő h e l y é é r t  é s  i g y  a f e n t i  r e a k c i ó k a t  g á t o l 
j a .

A k ö v e tk e z ő  m e g f i g y e l é s e k  t á m a s z t j á k  a l á  e z t  a h i p o t é z i s t :
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a . /  R ég ó ta  i s m e r e t e s ,  hogy  az  e m b e r i  th r o m b o c y tá k  f e l s z í 
n é n  j e l e n  van  a C l m a k ro m o le k u la  m indhárom  a l k o t ó r é s z e ,  a  C lg ,  
a C l r  é s  a C l s  i s .  V a l ó s z í n ű ,  hogy a  m ak ro m o le k u la  a  C l s  kom
p o n e n s e n  k e r e s z t ü l  van a  th r o m b o c y tá k  m em b rán jáh o z  k ö t v e  / 1 0 , 
11 / .

b .  / I z o l á l t  C lq -n a k  é s  az  e b b ő l  p r e p a r á l t  k o l l a g é n s z e r ü  
f r a g m e n tn e k  a h o z z á a d á s á v a l  az  I .  é s  I I I  t i p u s u  k o l l a g é n  a d h é -  
z i ó j a  a  th ro m b o c y tá k h o z  é s  a z  e z t  k ö v e tő  a g g r e g á c i ó  m e g g á to lh a 
t ó  / 9 ,  1 2 / .

c .  / A th ro m b o c y tá k  a n t i - C l q - v a l  v a l ó  k e z e l é s e  f o k o z z a  az 
a l a c s o n y  d ó z i s u  k o l l a g é n  th ro m b o c y ta  a g g r e g á l ó  h a t á s á t  / 7 / .

d .  / A C ls  en z im  m ű k ö d é s é t  g á t l ó  i n h i b i t o r o k k a l  s z i n t é n  g á 
t o l n i  l e h e t  a k o l l a g é n  o k o z t a  th ro m b o c y ta  a g g r e g á c i ó t  / 7 / .

e .  / C 4 -h iá n y o s  t e n g e r i m a l a c o k  v é r l e m e z k é i t  g y e n g é b b e n  a g g 
r e g á l j a  a k o l l a g é n ,  m in t  a  n o rm á l  t e n g e r l i m a l a c o k é i t .  A k ü l ö n b 
s é g  t i s z t í t o t t  C4 h o z z á a d á s á v a l  m e g s z ü n t e t h e t ő  / 7 / .

f é l  Wautier é s  m t s a i  / 8 / k é t  s z e r z e t t  C l - e s z t e r á z e  i n h i b i 
t o r  h i á n y o s  b e t e g b e n  v é g e z t e k  v i z s g á l a t o k a t  é s  k i m u t a t t á k , h o g y  
a b e t e g e k  t h r o m b o c y t á i , a m e ly e k n ek  f e l s z í n i  C lq  k o n c e n t r á c i ó j a  
e r ő s e n  c s ö k k e n t  v o l t ,  f o k o z o t t a n  é r z é k e n y n e k  b i z o n y u l t a k  a z  a -  
l a c s o n y  d ó z i s u  k o l l a g é n  th r o m b o c y ta  a g g r e g á l ó  h a t á s á r a .  Mind
k é t  b e t e g  a n a m n é z isé b e n  t ö b b s z ö r i  t h r o m b ó z i s  s z e r e p e l t .

Úgy gondolom , ez ek  az  e red m én y ek  f e l t é t l e n ü l  u t á n v i z s g á l a t -  
r a  s z o r u l n a k .  Ha azonban  a  h i p o t é z i s t  b i z o n y í t a n i  s i k e r ü l ,  a 
kom plem en t é s  a  h e m o s z t á z i s  é l e t t a n i  é s  k ó r é l e t t a n i  s z e m p o n t 
b ó l  i s  i g e n  l é n y e g e s n e k  t ű n ő  k a p c s o l a t á r a  d e r ü l  f é n y .

2 .  A t h r o m b o c y t a - f e l s z i n i  é s  szé ru m  kom plem ent kom p o n en sek  j e 
l e n t ő s é g e  a th ro m b in  o k o z t a  t h ro m b o c y ta  a k t i v á l ó d á s b a n

A h e m o s z t á z i s  r e g u l á c i ó j á n a k  e g y ik  i g e n  f o n t o s  p o z i t i v  v i s s z a 
c s a t o l á s i  f o ly a m a ta  a  t h ro m b in  á l t a l  e l ő i d é z e t t  v é r i e m é z k e  a g g -  
r e g á l ó d á s  é s  s z e r o t o n i n  f e l s z a b a d u l á s .  Az u t ó b b i  a z  a r a c h i d o n -  
s a v  r e a k c i ó u t  a k t i v á l á s a  u t j á n  jö n  l é t r e .

P o l l e y  é s  Nachman / 1 3 /  m u t a t t á k  k i  1 9 7 8 - b a n ,  h o g y  a  k i s -  
m e n n y isé g ü  / 0 ,  1 E/ t h ro m b in  h a t á s á r a  b e k ö v e tk e z ő  th r o m b o c y ta  
a g g r e g á l ó d á s  é s  s z e r o t o n i n  f e l s z a b a d u l á s  a  C3, C5, C6 , C7, C8 
é s  C9 kom plem ent kom ponensek j e l e n l é t é b e n  e r ő s e n  f o k o z ó d ik .E z  
a fo k o z ó  h a t á s  m e g s z ü n t e th e tő  a n t i -  C3 v agy  an ti-C 5  IgG e l l e n 
a n y a g g a l ,  i l l .  az  e z e k b ő l  k é s z i t e t t  E a b '  f r a g m e n tu m o k k a l .  K i
m u t a t t á k  a z t  i s ,  hogy a t h ro m b o c y tá k  a k t i v á l ó d á s a  e g y ü t t  j á r  a 
C3 k ö t ő d é s é v e l  i l l .  a C5b-9 kom plex  k é p z ő d é s é v e l  a  t h r o m b o y tá k  
m em b rá n já n .  A kom plex  j e l e n l é t e  im m u n o ló g ia i  é s  e le k t ro n m ik ro s z 
k ó p o s  m ó d s z e r e k k e l  i s  i g a z o l h a t ó  v o l t  / 1 4 / .

K ö z v e t e t t  é s  k ö z v e t l e n  m ó d s z e r e k k e l  i s  b i z o n y í t o t t á k , h o g y  
a kom plem en t h a t á s á r a  az  a r a c h i d o n s a v  r e a k c i ó u t  a k t i v á l ó d i k . K i 
m u t a t t á k ,  hogy a kom plem ent t h r o m b i n t  p o t e n c i á l ó  h a t á s a  c y c l o -



58

o x y g e n a s e  i n h i b i t o r o k k a l  / a s z p i r i n ,  i n d o m e t h a c i n / k i v é d h e t ő  é s  
a z t  i s  i g a z o l t á k ,  h o g y  a  Na a r a c h i d o n a t  e l ő i d é z t e  TXB2 s z i n t é 
z i s t  é s  s z e r o t o n i n  f e l s z a b a d u l á s t  a C 5 . . .C 9  kom ponensek  e r ő s e n  
f o k o z z á k ,  ek ö zb en  b e l ő l ü k  C 5b-9 ko m p lex  k é p z ő d i k ,  am ely  a f o 
l y a m a t  v ég én  a t h r o m b o c y t á k  m em b rán jáb an  k i m u t a t h a t ó  / 1 5 / .

A l e g é r d e k e s e b b  e r e d m é n y t  a z o n b a n  P o l l e y  é s  m t s a i  : jíözölték, 
1 9 8 1 —b e n  / 1 5 / .  E s z e r i n t  a  Na a r a c h i d o n a t  o k o z t a  s z e r o t o n i n  f e l -  
s z a b a d u l á s t  a k k o r  i s  g á t o l n i  l e h e t e t t  k o m p lem en t kom ponensek 
/C 5 ,  C6 , C9/ e l l e n i  m o n o s p e c i f i k u s  IgG e l l e n a n y a g o k  F /a b '/o  frag
m e n t u m a i v a l ,  a m ik o r  s z é ru m  /k o m p lem en t  t é n y e z ő k /  nem i s  v o l t a k  
j e l e n  a  r e n d s z e r b e n ,  i l l .  e  t é n y e z ő k  a  r e n d s z e r b e  c s a k  a v é r l e -  
m e z k é k h e z  s z o r o s a n  a s s z o c i á l t  fo rm áb an  k e r ü l h e t t e k  b e .E z  a meg
f i g y e l é s  a r r a  m u t a t ,  h o g y  a  kom plem en t j e l e n l é t e  nem csak  modu
l á l h a t j a  a th r o m b in  o k o z t a  kom plem en t a k t i v á l ó d á s t ,  de e g ^ e s  
k o m p le m e n t  j e l e n l é t e  a  th ro m b o c y tá k  m em b rán ján  v ag y  m em b rán já 
b a n  e l e n g e d h e t e t l e n ü l  s z ü k s é g e s  a h h o z ,  hogy  ez  a  f o l y a m a t  e g y 
á l t a l á n  végbe m e n je n .

3 .  A l e u k o c y t á k  C5a á l t a l  k i v á l t o t t  s z ö v e t i  f a k t o r  t e r m e l é s e

M u h l f e l d e r  é s  m t s a i  1 9 7 9 ~ e s  v i z s g á l a t a i  s z e r i n t  / 1 6 /  a  ko m p le
m e n t  a k t i v á l ó d á s  s o r á n  k e l e t k e z ő  C5a p e p t i d  h a t á s á r a  a l e u k o 
c y t á k  s z ö v e t i  f a k t o r t  t e r m e l n e k .  A j e l e n s é g e t  i z o l á l t  C 5 a -v a l  
l é t r e  t u d t á k  h o z n i ,  C5 d e f i c i e n s  s a v ó  a k t i v á l á s a k o r  a  s z ö v e t i  
f a k t o r  t e r m e l é s  nem k ö v e t k e z e t t  b e .  A ko m p lem en t a k t i v á l ó  s z e 
r e k k e l  k e z e l t  s z é ru m  s z ö v e t i  f a k t o r  t e r m e l é s t  i n d u k á l ó  h a t á s a  
a n t i - C 5 - e l  g á t o l h a t ó  v o l t .  M iv e l  i s m e r e t e s ,  hogy  a  C5a a g r a -  
n u l o c y t á k r a  s o k f é l e  h a t á s t  / a g g r e g á c i ó ,  s z e k v e s z t r á c i ó  a k a 
p i l l á r i s  h á l ó z a t b a n ,  k i t a p a d á s  az  e n d o t h e l  s e j t e k h e z /  g y ak o 
r o l ,  e z  a j e l e n s é g  t o v á b b i  b i z o n y í t é k o k a t  s z o l g á l h a t  a r ra ,h o g y  
a  k o m p lem en t é s  a  h e m o s z t á z i s  k ö z ö t t i  k a p c s o l a t  f i z i o l ó g i á s  
s z e r e p e  m e l l e t t  p a t o l ó g i á s  j e l e n t ő s é g ű v é  i s  v á l h a t .

4 .  A B f a k t o r  f r a g m e n tu m a  /B b / a k t i v á l j a  a p r o t h r o m b i n t  é s  a 
p l a z m i n o g é n t  i n  v i t r o

E r ő s e n  t i s z t í t o t t ,  s z e n n y e z ő d é s e k t ő l  m e n t e s  f e h é r j é k k e l  b i z o 
n y í t o t t á k  e z e k e t  a  j e l e n s é g k e t  / 1 7 ,  1 8 / .  K i m u t a t t á k ,  hogy a 
Bb h a t á s á r a  m in d k é t  f e h é r j e  h a s i t á s a  b e k ö v e t k e z i k  é s  a p r ö r  
t h r o m b i n b ó l  a k t i v  t h r o m b i n ,  a p l a z m in o g é n b ő l  a k t i v  p l a z m in  kép
z ő d i k .  A j e l e n s é g e k  B f a k t o r  e l l e n i  t i s z t í t o t t  IgG e l l e n a n y a g 
g a l  g á t o l h a t o k  v o l t a k .  A n a t i v  B f a k t o r  i n a k t í v n a k  b i z o n y u l t .
E fo ly a m a to k  f i z i o l ó g i a i  j e l e n t ő s é g é t  a z o n b a n  e r ő s e n  m eg k érd ő 
j e l e z i  a z ,  hogy n o r m á l  sz é ru m  még i g e n  n a g y  h i g i t á s b a n  i s  meg
g á t o l t a  l é t r e j ö t t ü k e t .

A H F - t ő l  függő  f o l y a m a to k b a n  k e l e t k e z ő  f r a g m e n te k  é s  enz im ek  
k o m p l e m e n t - a k t i v á l ó  h a t á s a

1 .  A p la z m in  a k t i v á l j a  a  C l é s  C3 k o m p o n e n s e k e t

H o s s z a b b  i d e j e  i s m e r t  m á r ,  hogy  i n  v i t r o  a  C l r  i l l .  a C l s  p r o -  
e n z im e k  p la z m in  h a t á s á r a  C l r  i l l .  C l s  en z im e k k é  a k t i v á l ó d n á k  
é s  k i m u t a t t á k  a z t  i s ,  hogy  a  p l a z m i n  a  kom plem en t a k t iv á ló d á s
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s o r á n  k e l e t k e z ő  en z im e k h ez  h a s o n ló a n  C3a é s  C3b frag m en tu m o k 
r a  h a s í t j a  s z é t  a C 3 - a t .  E fo ly a m a to k  e s e t l e g e s  p a t o l ó g i á s  j e 
l e n t ő s é g é r e  m u ta t  az  a m e g f i g y e l é s ,  hogy a  f o k o z o t t  f i b r i n o l i -  
z i s  á l t a l  m e g i n d í t o t t  i n  v i v o  kom plem ent a k t i v á l ó d á s  epsz ilc r t-  
a m in o k a p r o n s a v v a l  g á t o l h a t ó  / 1 9 / .

2 .  A HFf a k t i v á l j a  a  k l a s s z i k u s  r e a k c i ó u t a t

Ig e n  f o n t o s n a k  l á t s z i k  é s  t a l á n  a HF a k t i v á l ó d á s a  é s  a  k o m p le 
m en t r e n d s z e r  k ö z ö t t i  " h iá n y z ó  l á n c s z e m " - n e k  t e k i n t h e t ő  G heb- 
r e h i w e t  é s  m t s a i  / 2 0 / a z  a  l e g ú j a b b  m e g f i g y e l é s e ,  am ely  s z e 
r i n t  az  i z o l á l t ,  t i s z t í t o t t  HF f r a g m e n t  /H F f /  n o rm á l  szérum hoz 
ad v a  az  im munkomplexekhez h a s o n l ó  l e f o l y á s ú  é s  m é r té k ű  k l a s z -  
s z i k u s  r e a k c i ó u t  a k t i v á l á s t  i d é z  e l ő .  A h a t á s  d ó z i s - f ü g g ő , h ő -  
m é r s é k l e t i  optimuma 37 C . A H F f - a l  a k t i v á l t  szé ru m b an  k ö z v e t 
l e n ü l  i s  k i m u t a t h a t ó k  a C3 é s  C5 a k t i v á l á s i  t e r m é k e i .  Az i z o 
l á l t  p ro e n z im  Cl i s  enzimmé a k t i v á l ó d i k  a HFf h a t á s á r a ,  am i 
a r r a  m u t a t ,  hogy a kom plem en t a k t i v á l ó d á s  m ech an izm u sa  a z o n o s  
a z z a l ,  am ely  a k l a s s z i k u s  a k t i v á t o r o k  h a t á s á r a  é s z l e l h e t ő .  Az 
a l t e r n a t i v  m echanizm us a k t i v á l ó d á s a  u g y a n a k k o r  nem k ö v e t k e z i k  
b e .  A h a s z n á l t  HFf p r e p a r á t u m  k a l l i k r e i n  m e n te s  v o ’ t  és  a komp
le m e n t  a k t i v á l ó d á s  p l a z m i n o g é n - m e n t e s i t e t t  s z é ru m b a n  i s  l é t r e 
j ö t t .  í g y  v a l ó s z í n ű n e k  l á t s z i k ,  hogy a  HFf k ö z v e t l e n ü l  f e j t i  
k i  k o m p l e m e n t - a k t i v á l ó  h a t á s á t .

3. A k a l l i k r e i n  h e l y e t t e s í t h e t i  a D f a k t o r t  a z  a l t e r n a t i v  r e 
a k c i ó u t  a k t i v á l á s á b a n

D i S c i p i o  / 2 1 /  m u t a t t a  k i  l e g ú j a b b a n ,  hogy a  D f a k t o r h o z  h a s o n 
ló a n  a  k a l l i k r e i n  h a t á s á r a  i s  b e k ö v e tk e z i k  a  C 3 b -h ez  k ö t ő d ö t t  
B f a k t o r  h a s a d á s a  é s  a  C3bBb en z im  k é p z ő d é s e .  T ö b b f é le  mód
s z e r r e l  i s  i g a z o l t a  a s z e r z ő ,  hogy a k a l l i k r e i n  p r e p a r á tu m  nem 
t a r t a l m a z o t t  D f a k t o r  s z e n n y e z ő d é s t  é s  a  h a t á s t  v a ló b a n  a  k a l -  
l e k r i n  h o z t a  l é t r e .  M o l á r i s _ a l a p o n  szá m o lv a  a  k a l l i k r e i n  h a t á 
s a  t í z s z e r  gyengébb  v o l t  a D f a k t o r é n á l .  É r d e k e s n e k  é s  f i z i o 
l ó g i a i l a g  i s  j e l e n t ő s n e k  l á t s z i k  s z e r z ő n e k  a z  a  m e g f i g y e l é s e ,  
hogy  a  D f a k t o r r a l  e l l e n t é t b e n ,  am ely  c s a k  a  C 3 b - v e l  k o m p lex 
ben  l é v ő  B f a k t o r t  h a s í t o t t a ,  a  k a l l i k r e i n  k é p e s  v o l t  a  s z a 
b ad  B f a k t o r  e l h a s i t á s á r a  i s .

A r e f e r á t u m  b e f e j e z ő  r é s z é b e n  a z o k a t  az  a d a t o k a t  s z e r e t 
ném i s m e r t e t n i ,  am elyek  a r r a  m u ta tn a k ,  hogy a  kom plem ent é s  a 
h e m o s z t á z i s  k a p c s o l a t a  b i z o n y o s  k ö rü lm én y e k  k ö z ö t t  k l i n i k a i l a g  
i s  j e l e n t ő s  f o l y a m a to k a t  i n d i t h a t  meg.

1. V é r a l v a d á s i  r e n d e l l e n e s s é g e k  k o m p le m e n t -h iá n y o s  á l l a p o t o k 
ban

Már k o rá b b a n  i s  v o l t  s z ó  a r r ó l ,  hogy a  C l - e s z t e r á z e  in h ib i to r  
s z e r z e t t  d e f i c i e n c i á j á b a n  s z e n v e d ő  b e t e g e k  e g y  r é s z é b e n  v i s z -  
s z a t é r ő  th ro m b o e m b ó l iá s  szövődm ények é s z l e l h e t ő k .  A b e t e g e k  
v é r é b e n  e r ő s e n  c sö k k e n  A Cl és  v e l e  e g y ü t t  a C lq  k o n c e n t r á c i ó 
j a  i s .  V a ló s z ín ű n e k  l á t s z i k ,  hogy ennek  k ö v e t k e z t é b e n  / a  C lq  
g á t l ó  h a t á s á n a k  c s ö k k e n é s e  m i a t t / f o k o z ó d i k  a k i s  d ó z i s u  k o l 
l a g é n  th ro m b o c y ta  a k t i v á l ó  h a t á s a  é s  i g y  a b e t e g  t h r o m b ó z i s  
h a j l a m a  i s .
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Egy, v e l e s z ü l e t e t t  C6-  é s  C 7-h ± án y o s  b e t e g e k b e n  v é g z e t t  
i n  v i t r o  v i z s g á l a t  a t h r o m b i n - m e d i á l t  th r o m b o c y ta  funkciók csök
k e n é s é t  m u t a t t a .  K l i n i k a i l a g  e z  c s a k  egy  b e t e g b e n  n y i l v á n u l t  
m eg ,  i s m é t l ő d ő  e p i s t a x i s  f o r m á já b a n  / 2 2 / .

3 .  Ö s s z e fü g g é s  a  p a r o x y s m a l i s  n o c t u r n a l i s  h e m o g l o b i n u r i á s  /PNH/ 
b e t e g e k  t h r o m b o c y t á i n a k  f o k o z o t t  k o m p le m e n t - é r z é k e n y s é g e  é s  
g y a k o r i  t h r o m b ó z i s o s  m e g b e t e g e d é s e i k  k ö z ö t t .

D ix o n  é s  m t s a i  m u ta t tá k ,  k i  1 9 7 7 -b e n  / 2 3 / ,  hogy  a  PNH-s b e t e g e k  
v é r l e m e z k é i  t ö b b  C 3 b - t  k ö tn e k  m ind  a k l a s s z i k u s ,  mind p e d i g  
a z  a l t e r n a t i v  u t ó n  b e k ö v e tk e z ő  ko m p lem en t a k t i v á l á s  s o r á n , m i n t  
a  n o rm á l  t h r o m b o c y tá k .  A b e t e g e k  th r o m b o q y t á i n  a  C3b . .k ö tő d é s e  
eg ym agában  i s  s z e r o t o n i n  f e l s z a b a d u l á s h o z  v e z e t ,  m ig a n o rm á l  
v é r l e m e z k é k  e s e t é b e n  a  s z e r o t o n i n  f e l s z a b a d u l á s a  c s a k  a k k o r  k ö 
v e t k e z i k  b e ,  h a  a  C5b-9 k o m p lex  k ö t ő d é s e  a m embránhoz v a l ó  k a p 
c s o l ó d á s a  i s  végbem egy .

M ive l  i s m e r e t e s ,  hoqy  a  h e m o l i t i k u s  k r i z i s e k  i d e j é n  a  leg
e r ő s e b b  a b e t e g e k b e n  a k o m p l e m e n t - a k t i v á l ó d á s  é s  a th ro u b o t ik u s  
szövődm ények  i s  l e g g y a k r a b b a n  e k k o r  lé p n e k  f e l ,  f e l t e h e t ő , h o g y  
o k - o k o z a t i  k a p c s o l a t  á l l  f e n n  a  P N H -s■b e te g e k  t h r o m b o c y t á i  foko
z o t t  k o m p le m e n t - é r z é k e n y s é g e  é s  t h r o m b ó z i s - h a j l a m u k  k ö z ö t t .

3 .  A R t g - k o n t r a s z t a n y a g o k  e l ő i d é z t e  kom plem ent a k t i v á l ó d á s  a 
f i b r i n o l i t i k u s  r e n d s z e r  a k t i v á l ó d á s á n  k e r e s z t ü l  j ö n  l é t r e .

Az e l m ú l t  é v e k  s o r á n  t ö b b  k ö z le m é n y  j e l e n t  meg a r r ó l ,  hogy  a 
R t g - k o n t r a s z t a n y a g o k  b e a d á s á t  k ö v e t ő e n  a s z e r v e z e t b e n  erős  konp- 
l e m e n t  a k t i v á l ó d á s  k ö v e t k e z i k  b e  é s  f o k o z ó d ik  a  f i b r i n o l i z i s  
i s .  A l e g ú j a b b  e red m én y ek  / 1 9 ,  2 4 ,  2 5 /  a r r a  m u t a t n a k ,  hogy a 
k o m p lem en t  a k t i v á l ó d á s  m á s o d la g o s a n ,  a f i b r i n o l i t i k u s  r e n d s z e r  
a k t i v á l ó d á s a  k ö v e t k e z t é b e n  j ö n  l é t r e .  í g y  i g a z o l t á k ,  hogy  a kont
r a s z t a n y a g o k  b e a d á s á t  k ö v e t ő  k o m p l e m e n t - a k t i v á l ó d á s  e p s z i l o n - a -  
m i n o k a p r o n s a v v a l  k i v é d h e t ő  é s  i n  v i t r o  v i z s g á l a t o k k a l  i s  b i z o 
n y í t h a t ó  v o l t  a z ,  hogy  a k o n t r a s z t a n y a g o k  a k t i v á l j á k  a  kom ple
m e n t e t  o l y a n  k ö rü lm é n y e k  k ö z ö t t  i s ,  am ik o r  e g y i k  fő  r a a k c i ó u t  
a k t i v á l ó d á s a  sem k ö v e t k e z h e t  b e .  V a ló s z ín ű n e k  l á t s z i k , h o g y  az 
e se m é n y ek  s o r r e n d j e  a k ö v e t k e z ő :  a  R t g - k o n t r a s z t a n y a g  h a t á s á r a  
m i n i m á l i s  é r f a l k á r o s o d á s  k ö v e t k e z i k  b e .  Ez a HF . a k t i v á l ó d á s á t  
é s  a z  e t t ő l  fü g g ő  fo ly a m a to k  b e i n d u l á s á t  i d é z i  e l ő  é s  a z  ennek  
s o r á n  k e l e t k e z ő  p l a z m i n  k ö z v e t l e n ü l  a k t i v á l j a  a  C l - e t  é s  a C3- 
a t .

A l e g ú j a b b  a d a to k  s z e r i n t  / 2 5 /  s ú l y o s  " a n a p h y l a x i á s "  t i p t i -  
s u  r e a k c i ó  a k k o r  k ö v e t k e z i k  b e ,  h a  a k o n t r a s z t a n y a g  b e a d á s a  e -  
l ő t t  v a l a m i l y e n  o k b ó l  a k o n p l e m e n t - r e n d s z e r  a k t i v á l v a  v o l t .

E ze k b ő l  a z  a d a t o k b ó l  n y i l v á n v a l ó ,  hogy a  h a p t e n  é s  az  e -  
g y é b  p lazm a  e n z i m r e n d s z e r e k  k ö z ö t t i  k ö l c s ö n h a t á s  m a s s z í v  a k t i 
v á l ó d á s  vagy  a  s z a b á l y o z á s  r e n d e l l e n e s s é g e  k ö v e t k e z t é b e n  s ú 
l y o s  k ó r o s  fo ly a m a to k h o z  v e z e t h e t .  A l e g f o n t o s a b b  k é r d é s  e z z e l  
k a p c s o l a t b a n  az*  hogy s z e r e p e t  j á t s z i k - e  a k o m p l e m e n t - a k t i v á l ó 
d á s  a  DIC p a th o m e c h a n iz m u s á b a n .  S a j n o s  e z z e l  a  k é r d é s s e l  k a p 
c s o l a t b a n  még i g e n  k e v é s  a d a t t a l  r e n d e l k e z ü n k .  í g y  a R t g - k o n t 
r a s z t a n y a g o k  b e a d á s á t  k ö v e t ő ,  s z e r e n c s é r e  i g e n  r i t k a  " an ap h y 
l a c t o i d "  r e a k c i ó  s o r á n  D I C - s z e r ü  t ü n e t e k  j e l e n t k e z n e k  / 2 4 / .
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T u d ju k  a z t  i s ,  hogy a P la sm o d iu m  f a l c i p a r u m  m aláriában k o r r e l á 
c i ó  é s z l e l h e t ő  a  kom plem ent a k t i v á l ó d á s  é s  a  DIC m é r t é k e  k ö 
z ö t t  / 2 6 / .  J a p á n  k u t a t ó k  p e d i g  l e g ú j a b b a n  k i m u t a t t á k ,  hogy  a 
DIC k e z d e t i  s z a k a s z á b a n  k i m u t a t h a t ó  kom plem ent a k t i v á l ó d á s  r e 
g i s z t r á l á s a  p r o g n o s z t i k u s  é r t é k ű  l e h e t i  m in é l  e r ő s e b b  e z  az  
a k t i v á l ó d á s ,  a n n á l  v a l ó s z í n ű b b  a  s ú l y o s  DIC k i f e j l ő d é s e  / 2 7 / .  
B iz o n y o s  v ag y o k  a b b a n ,  hogy é p p e n 'a  DIC p a th o m ech an izm u sán ak  a 
k u t a t á s a  az  a t e r ü l e t ,  am e ly b e n  a  kom plem ent é s  a  h e m o s z t á z i s  
k ö z ö t t i  k a p c s o l a t o k  t a n u lm á n y o z á s á b a n  a  k é t  t u d o m á n y t e r ü l e t  mű
v e l ő i n e k  e g y ü t tm ű k ö d é s e  a  l e g l é n y e g e s e b b  é s  a  k l i n ik u m b a n  i s  
f e l h a s z n á l h a t ó  e re d m é n y e k e t  h o z h a t j a .
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1 .  á b ra

KLASSZIKUS REAKCIŐUT 

A + d / C l q - C l r - . C l s - /

l
A -Cl / C l q - C l r 9 , C l s 2 / + C4

l
A -J1 4 b  + C2 

A-C14b2 + C3

A-C14b23b + C5

ALTERNATÍV REAKCIŐUT 

A + C3b

A -^3b + B 

A-C3bB + D

A - |3 b B b  + C3 

A-C3b2Bb + C5

T + C6,C7'C8,C9
C5b6789 /MEMBRÁNKÁROSITŐ KOMPLEX/

2 . á b r a

KLASSZIKUS REAKCIŐUT I .

A + Cl

A - C l q - / C l r , C l S - /  KÖTŐDÉS A C lq  
í  * FEJRÉSZÉN

Y •
A - C l q - / C l r C l r C l s 2 / \ A Cl

V  . _  1
A - C l q - / C l r C l r C l s 2 / ^ BELSŐ

1 _
A - C l q - / C l r 2C l s 2 J AKTIVÁ

LÓDÁSA
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KLASSZIKUS REAKCIŐUT I I .  

A - C l q - / C l r 2c T s 2 / +

3 .  á b r a

A-C14b /C4b-

> C 4a
/ i n a k t i v ? /  

s e j tm e m b r á n , I g G - F a b /  + _C2

X
A-C14b2 / a k t i v á l t  c2 ---- > C4 $ - l á n c /

I
C3-HASITŐ ENZIM

C 2 - k in in ?

4 .  á b r a

KLASSZIKUS REAKCIŐUT I I I .

A-C14b2 + C3

A -C 14b23b /C3b

-> Ca
/ a n a p h y l a t o x i n , 

c h e m o t a k t i k u s  
é s  é r f a l p e r m e a -  
b i l i t á s t  n ö v e lő  
f a k t o r /

> s e j tm e m b rá n ,  Ig G -F a b /  + C5

C ß b ^ ^ se  j tm e m b rá n ,
A MEMBRÁNKÁROSIŐ 
KOMPLEX MAGJA

C5a
/ a n a p h y l a 
t o x i n  , c h e 
m o t a k t ik u s  
f a k t o r /
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5 . á b r a
ALTERNATIV REAKIŐUT I.

/g y e n g e  a l t .  
C 3 - h a s i t ó  e n z im /  
s z ö v e t i  p r o t e o l i t i -  
k u s  enz im ek

m i n im á l i s  m e n n y isé g ű  C3b k ö t ő d é s e

6 . á b r a
ALTERNATÍV REAKCIŐUT I I .

A-C3b + B

I
:3fc

l
A-C3bB+ D 

Ba
A-C3bBb 
/HATÉKONY C3- 
HASITŐ ENZIM/

NA'r
■C2

I

3b + H / ß ^ H- g l o b u l i n /  

NA-C3bH+ I  / C 3 b - i n a c t i v a t o r /

NA-C3bi / i r r e v e r z i b i l i s e n  
i n a k t i v á l t  C 3b/ + enz im

NA-CM C3c

7. á b r a
ALTERNATÍV REAKCIŐUT I I I .

A-C3bBb 3- C3
1 ‘

-* C3a

A-C3b2Bb + C5 -> C5a

C5b / MEMBRÁNKÁROSITŐ KOMPLEX 
MAGJA/
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A KLASSZIKUS REAKCIŐUT LEGFONTOSABB 
AKTIVÁTORAI

A. Immun g l o b u l  in o k
a n t i g é n —a n t i t e s t  / im m un/ kom plexek  
I g G l ,  IgG 2, IgG3 a g g re g á tu m o k  
SpA -IgG  kom plexek

B. Nem irmtunglobulin te rm sze tü  anyagok
CRP-C p o l y s a c c h .  k o m p le x  
P o l y k a t i o n - p o l y a n i o n  kom plex  
T N P -v e l ,  g l u t a r a l d e h i d d e l  k eze l t  w s  
LPS l i p i d  A
S z é r u m - s z e n z i t i v  c o l i ,  k l e b s i e l l a  

t ö r z s e k  
R e t r o v i r u s o k  
M ycoplasm a p n eu m o n ia e  
U r á t  k r i s á t l y o k

C. E nzim ek
p la z m i n
t r i p s z i n

I .  t á b l á z a t

I I .  t á b l á z a t

AZ ALTERNATÍV REAKCIŐUT LEGFONTOSABB 
AKTIVÁTORAI

A. Im m u n g lo b u lin o k
a n t i g é n - a n t i t e s t  p r e c i p i t á t u m o k  
IgA , IgE a g g r e g á tu m o k

B . Nem im m u n g lo b u l in  t e r m é s z e t ű  a -  
nyagok
n o rm á l  s e j t e k  / e g é r ,  p a t k á n y , n y ú l  
w s  é s  f v s /  h e t e r o l ó g  szérum ban  
e g y e s  t u m o r s e j t e k  hom ológ  szé ru m 
b a n  i s  s p e r m a to z o o n o k /
S e j t a l k o t ó r é s z e k  / s z ö v e th o m o g e n i -  
z á tu m ,  c y t o s k e l e t a l i s  f i l a m e n t u -  
mok/ hom ológ s z é ru m b a n  i s

C . M ik ro o rg a n iz m u so k
G ra m -n e g a t iv  b a k t é r i u m o k  
G r a m - p o z i t i v  b a k t é r i u m o k  / s t a p h y 
l o c o c c u s ,  s t r e p t o c o c c u s ,  pneumo
c o c c u s  /
P a r a z i t á k  / S c h . m a n s o n i , E c h in o c o c 
c u s ,  T r i c h i n e l l a ,  T ry panosom a , En
tam o eb a  h i s t o l y t i c a /
Gombák /C a n d id a  a l b i c a n s ,  C r y p t o -  
c o c c u s  n e o f o r m a n s /
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ILDIKÓ RÉTHY -  VENDEL CSÜTÖRTÖKI -  P.HÁROMSZÉKI /M rs . /

INVESTIGATION OF INFANT-MOTHER HAEMOLITIC RATIO AT NORMAL 
LABOUR AND DIFFERENT DISEASES IN AGE OF INFANCY

"The com plem en t h a e m o l y t i c  a c t i v i t y "  /CH^q / i n d i c a t i n g  t h e  a c 
t i v i t y  o f  t h e  w ho le  com plem ent s y s te m  was d e t e r m in e d  a t  n o rm a l  
l a b o u r s  an d  d i f f e r e n t  p a t h o l o g i c a l  p e r i n a t a l e  c o n d i t i o n s  a t  
m o th e r  an d  i n f a n t  from  b lo o d  sam p led  d i r e c t l y  a f t e r  l a b o u r . T h e  
so  c a l l e d  i n f a n t - m o t h e r  r a t i o  o f  h a e m o l i t h i c  w as c a l c u l a t e d  
/ q u o t i e n t  o f  t h e  v a l u e s  o f C H r ,  o f  u m b i l i c a l  b l o o d  an d  m o t h e r ' s  
b l o o d / .  A t  n o rm a l  l a b o u r s  i t  w as fo u n d  t o  b e  b e tw e e n  o f  0 , 4 8 -  
0 ,5 2  i n  an y  c a s e s  / a s  i t  i s  known a l s o  t h e  a c t i v i t y  o f  » t o t a l  
com plem ent a t  t h e  h e a l t h y  i n f a n t  t h e i r  v a l u e  i s  h a l f  o f  t h e  
m o t h e r ' s / .

I n  t h o s e  c a s e s ,  when t h e  e f f e c t  o f  t h e  d i s e a s e  h a p p e n s  t o -  
t h e  m o th e r  b e f o r e ,  i . e .  d u r i n g  t h e  l a b o u r  / p l a c e n t a  p r a e v i a ,  
c r a c k  o f  c a u l ,  to x aem y /  t h e  CH^q v a l u e  o f  t h e  m o th e r  w as fo u n d  
t o  be ab o v e  t h e  a v e r a g e  an d  t h e u CH50 v a l u e  o f  t h e  i n f a n t  was 
u n d e r  t h e  u s u a l .

The i n v e s t i g a t i o n  i n  t h e  e a r l y  s t a g e  c o u l d  i n d i c a t e  t h e  
s i t u a t i o n  o f  d a n g e r  f o r  t h e  em bryo i . e .  f o r  t h e  i n f a n t .

ILDIKÓ RÉTHY -  VENDEL CSÜTÖRTÖKI -  P . HÁROMSZÉKI -/ F r a u /

DIE BEDEUTUNG DER UNTERSUCHUNG DER KOMPLEMENTÄREN HÄMOLYTISCHEN 
AKTIVITÄT ZWISCHEN MUTTER UND NEUGEBORENEN IN DER FRÜHERKENNUNG 
DER HÄMOSTASESTÖRUNGEN

Man b e s t im m te  d i e  "k o m p lem e n tä re  h a e m o l i t i s c h e  A k t i v i t ä t " ,  d i e  
d i e  A k t i v i t ä t  d e s  g an zen  K o m plem en t-S ys tem s . c h a r a k t e r i s i e r t  
/ CH 50 /  b e i  n o rm a le n  G e b u r te n  und  b e i  v e r s c h i e d e n e n  p e r i n a t a -  
l e n  K r a n k h e i t s z u s t ä n d e n  b e i  den  M ü t te rn  und b e i  d en  N e u g e b o re 
n e n ,  a u s  dem u n m i t t e l h a r  n a c h  d e r  G e b u r t  genommenen B l u t .  Man 
b e r e c h n e t e  d i e  s o g e n a n n te  N e u g e b o re n e n -M u t te r  H a e m o l i t i s c h e  Ra
t i o n ,  / d e s  Q u o t i e n t  von CH 5 0 -W ert  d e r  N a b e l s c h n u r  und CH 5 0 -  
-W e r t  d e s  B l u t e s  d e r  M u t t e r / .  Man s t e l l t e ’f e s t ,  d a s s  d a s  b e i  
n o rm a le n  G e b u r te n  i n  jedem  F a l l  zw isc h e n  0 , 4 8 - 0 , 5 2  l i e g t , / a l s o  
b e t r ä g t  w ie  a u c h  b e k a n n t  d i e  G e s a m t- K o ra p le m e n t -A k t iv i t ä t  d e r  
g e su n d e n  N e u g eb o ren e n  d i e  H ä l f t e  d e r  M u t t e r a k t i v i t ä t / .  I n  F ä l -
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l e n ,  wo d i e  K r a n k h e i t s w i r k u n g  d i e  M u t t e r  u n m i t t e l b a r  v o r  d e r  
G e b u r t ,  bzw. w ä h re n d  d e r  G e b u r t  t r a f  / p l a c e n t a  p r a e v i a ,  v o r 
z e i t i g e  P l a c e n t a r l ö s u n g ,  T o x a e m ie / ,  i s t  d e r  CH 5 0 -W ert  d e r  
M u t t e r  h ö h e r  a l s  d e r  D u r c h s c h n i t t ,  d e r  CH 5 0 -W ert  d e s  N euge
b o r e n e n  j e d o c h ,  v e r g l i c h e n  m i t  dem N o rm a lw e r t ,  n i e d r i g e r . D i e  
U n te r s u c h u n g  k an n  d i e  G e fa h r  f ü r  d a s  F ö t u s  Embryo, bzw. f ü r  
d a s 'N e u g e b o r e n e  f r ü h  a n z e i g e n .

•ILDIKÓ RÉTHY. -  VENDEL- CSÜTÖRTÖKI -  S - i n O ■HÁROMSZÉKI

KOMPLEMENTA HEMOLITIKA KVOCIENTO DE NOVNASKITO KAJ PATRINO 
CE NORMALAJ NASKIGOJ KAJ $E DIVERSAJ NOVNASKITAGAJ PATOLO- 
GIAJ STATOJ.

&e n o r m a la j  n a s k i g o j  k a j  en  d i v e r s a j  p a t o l o g i a j  s t a t o j  o n i  me- 
z u r a s  áe  l a  p a t r i n o  k a j  é e  l a  n o v n a s k i t o  l a  " h e m o l i t i k a n  a k t i -  
v e c o n  de l a  k o m p le m e n to "  /CHS 0 / e l  s a n g o ,  k i o n  o n i  e l p r e n i s  
t u j  p o s t  l a  n a s k i ^ o .  O n i k a l k u l i s  l a  h e m o l i t i k a n  k v o c i e n t o n  
d e  l a  n o v n a s k i t o  k a j  p a t r i n o  / k v o c i e n t o n  de l a  CH5Q v a l o r o
d e  u m b i l i k o - s a n g o  a l  p a t r i n a  s a n g o / .  O ni t r o v i s ,  k e  e s t a s  
fee n o r m a l a j  n a s k i § o j , fe iu k a ze  i n t e r  0 , 4 8 - 0 , 5 2 .  /Do, k i e l  konn
t e ,  l a  t u t a  k o m p l e m e n t - a k t i v e c o  de l a  s a n a  n o v n a s k i t o  e s t a s  
d u o n o  a l  l a  p a t r i n o . / .

En t i u j  s £ a t o j , k ia m  l a  p a t o l ó g i a  e f i k o  f r a p i s  l a  p a t r i -  
n o n  r e k t e  a n t a u '  l a  n a s k i ^ o ,  a ü  dum l a  n a s k i í p  / p l a c e n t a  p r a -  
e r i a ,  a n ta u te m p a  a m n i f e n d i g o ,  t o k s e m i o / ,  l a  p a t r i n a  CH,-0 v a 
l o r o  e s t i s  p l i  a l t a ,  l a  n o v n a s k i t a  CH5 q v a l o r o  e s t i s  p i i  ma- 
l a l t a  o l  n o r m a le .  T i u  e s p l o r o  frue p o v ae  i n d i k i  l a  d a n g e r s i t u -  
a c i o n  de l a  f e t o  a u  d e  l a  n o v n a s k i t o .
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RÉTHY ILDIKÓ -  CSÜTÖRTÖKI VENDEL -  HÁROMSZÉKI PÉTERNÉ

ÚJSZÜLÖTT -  ANYA KOMPLEMENT HEMOLITIKUS RÁCIÓ VIZSGÁLATÁNAK 
JELENTŐSÉGE

A kom plem ent r e n d s z e r  az u j  s z ü l ö t t k o r b a n  i s  a  c e - l l u r á l i s  é s  
a  hurrorális v é d e k e z é s  f o n t o s  t é n y e z ő j e .  Az e g y e s  kom plem en t f e 
h é r j é k  k é p z ő d é s e  már az  i u .  é l e t  k o r a i  s z a k a s z á b a n  m e g i n d u l j a  
m á j s e j t e k b e n ,  az  a l v e o l á r i s  é s  a z  i n t e s t i n a l i s  e p i t h e l s e j t e l t 
b e n ,  v a l a m i n t  a  m ac ro p h ag o k b an .  A m a g z a t  k o m p lem en t s z i n t é z i 
s e  f ü g g e t l e n  az  a n y a i  k o m p l e m e n t - r e n d s z e r t ő l ,  p la o e n ta r is  t r a n s 
p o r t  n i n c s  / 1 /»

Az ú j s z ü l ö t t e k  kom plem en t f a k t o r a i n a k  m e n n y is é g e  £ f e l 
n ő t t e k é n é l  k i s e b b e  6 0 -7 0  % / C 7 / ,  2 5 -6 0  % / C l , 2 , 3 , 4 / ,  e s e t 
l e g  c s a k  1 0 -1 5  % / C 9 / .  Ez v o n a t k o z i k  a  l e g f o n t o s a b b  f i z i o l ó g i 
á s  i n h i b i t o r  f e h é r j e  k o m p o n e n s re ,  a  C l -e s z te rá z  i n h i b i t o r r a  i s .  
S z o ro s  k a p c s o l a t  m u t a t h a t ó  k i  a  f a k t o r o k  s z i n t j e  é s  a  s z ü l e t é 
s i  s ú l y  k ö z ö t t :  a  k o r a s z ü l ö t t e k  é r t é k e i  még a l a c s o n y a b b a k  / 1 / .  
M indezek  a l a p j á n  e l m o n d h a t j u k ,  hogy az  ú j s z ü l ö t t e k ,  m ég in k áb b  
a k o r a s z ü l ö t t e k  f i z i o l ó g i á s  k ö rü lm é n y e k  k ö z ö t t  i s  k o m p lem en t 
h i á n y o s  á l l a p o t b a n  v a n n a k .  Ez m e g h a tá r o z z a  a  kom plem en t- igényes  
a s p e c i f i k ü s  v é d e k e z é s i  r e a k c i ó k  m é r t é k é t  é s  a  kom plem en t r e n d 
s z e r  t e r h e l h e t ő s é g é n e k  f o k á t .

A kom plem ent a k t i v á l á s  k l a s s z i k u s  t a t j a  immunkomplexek j e 
l e n l é t é v e l  i n d u l ,  m iv e l  a z o n b an  u j s z ü l ö t t k o r b a n  a o s z o l u t  é s  
r e l a t i v  im m u n g lo b u l in  h i á n y  v a n ,  e b b e n  a z  é l e t k o r b a n  n ag y o b b  
az  u n .  a l t e r n a t i v  m echan izm us j e l e n t ő s é g e .  Ennek l e g f o n t o s a b b  
a k t i v á t o r a i  a k ü l ö n f é l e  p o l y s a c h a r i d á k , m ik ro o rg a n iz m u s o k , /b a k 
t é r i u m o k ,  gombák, p r o t o z o o n o k / . E zek  a l a p j á n  úgy t ű n i k ,  hogy  
u j s z ü l ö t t k o r b a n  ez  az  a k t i v á c i ó s  m ech an izm u s  t e k i n t h e t ő  e s s e n -  
c i á l i s n a k  a  f e r t ő z é s e k  e l l e n i  v é d e k e z é s b e n  / 2 ,  3 / .

U j s z ü l ö t t k o r b a n  j e l e n t ő s  a z o k n ak  a  t é n y e z ő k n e k  a  száma 
/ s e p s i s ,  h y p o x i a ,  k ü lö n b ö z ő  e r e d e t ű  e n d o t h e l  k á r o s o d á s ,  l e h ű 
l é s / ,  am elyek  c o a g u l á c i ó s  t r i g g e r - k é n t  h a t v a  a k t i v á l j á k  a  vér
a l v a d á s i  r e n d s z e r t .  Ezek k ö z ü l  tö b b e n  a m ár e m l í t e t t  a l t e r n a 
t i v  u tó n  b e i n d í t h a t j á k  a kom plem ent r e n d s z e r  a k t i v á l á s á t  i s  
/ 4 / .  í g y  / f ő l e g  t a r t ó s  h a t á s u k  e s e t é n /  a  k o m p lem en t r e n d s z e r  
e l s ő  a k t i v á c i ó s  s z a k a s z a  u t á n  s z á m í t h a t u n k  a  r e n d s z e r  k im e r ü 
l é s é r e  i s .  Ezek a l a p j á n  f e l t é t e l e z t ü k ,  ho g y  a  k o m p lem en t rend
s z e r  a k t i v i t á s á n a k  v i z s g á l a t a  k ü lö n b ö z ő  u j s z ü l ö t t k o r i  k ó rá l l a 
p o to k b a n  d i a g n o s z t i k u s ,  e s e t l e g  p r o g n o s z t i k a i  j e l e n t ő s é g ű  l e 
h e t .

Munkánkban a r r a  a  k é r d é s r e  k e r e s t ü n k  válasz t»« .- m e n n y i re  
ad  o b j e k t i v ,  r e p r o d u k á l h a t ó  a d a t o k a t  a  k o m p lem en t r e n d s z e r  
v i z s g á l a t a  o l y a n  ú j s z ü l ö t t k o r !  á l l a p o t o k b a n ,  am e ly e k b e n  ••meg
van  a  l e h e t ő s é g e  az  a n y á n á l  v ag y  az  ú j s z ü l ö t t n é l  m a n i f e s z t  h e -  
m a s t a s i s  z a v a r  k i a l a k u l á s á n a k .
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V i z s g á l a t a i n k  s o r á n  m e g h a t á r o z t u k  s z ü l ő  n ő k n é l  é s  ú j s z ü 
l ö t t j e i k n é l  a  serum  50 %-ös k o m p lem en t  h a e m o l y t i c u s  a k t i v i t á 
s á t  / a  C H g g - é r t é k e k e t /  K á b á t  é s  M ayer m ó d s z e r é v e l .  A v é r v é t e l  
még a  s z ü l ő s z o b á b a n ,  a  p l a c e n t r a l i s  s z a k b a n  t ö r t é n t  / a n y á n á l  
a k ö l d ö k v é n á b ó l ,  ú j s z ü l ö t t n é l  a  k ö l d ö k z s i n ó r b ó l / . A  v i z s g á l a t o t  
a v é r v é t e l  u t á n  2 -1 0  ó r a  k ö z ö t t  v é g e z t ü k  e l .  A k a p o t t  é r t é k e k 
b ő l  k i s z á m í t o t t u k ,  az  u n .  " u j s z ü l ö t t - a n y a  haem alitikus r á c i ó " - t  
az  ú j s z ü l ö t t n é l  é s  a z  a n y á n á l  k a p o t t  C H ^ Q -é r ték  h á n y a d o s á t .

Az e l m ú l t  8 hó n ap  fo ly a m á n  ö s s z e s e n  322 vérm in ta-párt  v i z s 
g á l t u n k ?  ö s s z e h a s o n l í t á s k é n t  m e g h a t á r o z t u k  76 nem t e r h e s  egész
s é g e s  h a s o n l ó  é l e t k o r ú  n ő i  v é r a d ó  CH5Q é r t é k é t  i s .  V i z s g á l a t a 
i n k  s z e r i n t  s z ü lő n ő k  é r t é k e  lényegesen m agasabb  / 1 3 3 + 2 0 ,6 /  , m i n t  
a h a s o n l ó  é l e t k o r ú  nem t e r h e s  n ő k é  / 9 7 , 6 + 2 8 , 2 / .  E g é s z s é g e s ,  é -  
r e t t  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a z  a n y a i  é r t é k  k b .  T e l e  m é rh e tő  / 6 8 + 1 5 ,3 /  
k o r a s z ü l ö t t e k  a k t i v i t á s a  p e d i g  még e n n é l  i s  l é n y e g e s e n  a l a c s o 
n y a b b  / 5 5 + 1 2 , 9 / .

E z e n  k i i n d u l á s i  v i z s g á l a t s o r o z a t  u t á n  n éh á n y  o l y a n  p e r i n a 
t a l i s  k ó r k é p e t  v á l a s z t o t t u n k ,  am e ly b e n  p o t e n c i á l i s a n  a  haemo
s t a s i s  e g é s z e  i s  é r i n t e t t .  E zek  a  k ö v e t k e z ő k  v o l t a k t

-  i d ő e l ő t t i  b u r o k r e p e d é s
-  i n t r a u t e r i n  d i s z t r ó f i a ,
-  k ü lö n b ö z ő  h y p o x i a s  á l l a p o t o k  é s
-  IRDS.

I d ő e l ő t t i  b u r o k r e p e d é s  e s e t e i b e n  s o r o z a t o s  b a k t e r i o l ó g i a i  
l e o l t á s o k k a l  csaknem  m i n d ig  i g a z o l h a t ó  az  ú j s z ü l ö t t e k  J c o l o h i -  
z á l t s á g a ,  g y a k ra n  m a n i f e s z t  f e r t ő z é s  i s  k i á l a k u l .  A b a k t e r i á l i s  
i n v á z i ó  a l t e r n a t i v  u t ó n  a k t i v á l h a t j a  a  m a g z a t  k o m p lem en t  r e n d 
s z e r é t .  í g y  a z t  v á r t u k ,  h agy  az  ú j s z ü l ö t t n é l  e m e l k e d e t t  CH50-  
é r t é k e t  fo g u n k  t a l á l n i .  V i z s g á l a t a i n k  e z t  a  f e l t é t e l e z é s t  i g a 
z o l t á k  i  i d ő e l ő t t i  b u r o k r e p e d é s  e s e t e i b e n  é r e t t  é s  k o r a s z ü l ö t 
t e k n é l  e g y a r á n t  e m e l k e d e t t  ú j s z ü l ö t t - a n y a  h a e m o l i t i k u s  r á c i ó t  
/U/AHR/ k a p tu n k  / 0 , 5 5 ,  i l l .  0 , 5 7 / .

Az a n y a i  CH5Q- é r t é k e k  a l i g  t é r t e k  e l  a z  á t l a g t ó l ,  a z  ú j 
s z ü l ö t t  s z i n t e k  a z o n b a n  -  é r e t t e k n é l  k e v é s b é  / 7 2 / ,  k o r a s z ü l ö t 
t e k n é l  jo b b a n  / 7 9 /  -  n ő t t e k .

H a s o n ló  a h e l y z e t  a z  i n t r a u t e r i n  d y s t r o p h l á s  ú j s z ü l ö t t e k 
n é l  i s ,  a h o l  az  á n y a i  é r t é k e k  nem v á l t o z t a k ,  a z  u j s z ü l ö t t i e k  a -  
z o n b a n  j e l e n t ő s e n  e m e l k e d t e k  / 8 6 / .  E nnek  e r e d m é n y e k é n t  eb b e n  a 
v i z s g á l a t i  c s o p o r t b a n  i s  n ő t t  a z  U/AHR 0 , 6 1 - r e T Ez e s e t b e n  a 
m a g z a t  kom plem ent r e n d s z e r é n e k  i n t r a u t e r i n  a k t i v á l ó d á s á t  r é s z 
b e n  i l y e n k o r  a  l e p é n y e n  m i n d ig  m e g t a l á l h a t ó  g y u l l a d á s o s ,  d e g e -  
n e r a t i v  fo ly a m a to k  o k o zh a t;  j á k ,  r é s z b e n  a  m ag za t  i s m é t l ő d ő  o x i 
g é n -  é s  t á p l á l é k h i á n y o s  á l l a p o t a i .

Nem t u d j u k 7 i l y e n  k ö n n y e n  m a g y a r á z a t á t  a d n i  a n n a k  a  m e g f i 
g y e l é s n e k ,  a m e ly e t  k ü l ö n f é l e  i n t r a u t e r i n  a s p h y x i á s  ú j s z ü l ö t t e k  
v i z s g á l a t a k o r  s z e r e z t ü n k :  m é r s é k e l t e n  e m e l k e d e t t  a n y a i  CHc0 é r 
t é k  / 1 5 4 /  m e l l e t t  j e l e n t ő s e n  f o k o z o t t  v o l t  a  m a g z a t i  é r t é k  i s  
/ 8 7 / . /N éh án y  e s e t b e n  a z  ú j s z ü l ö t t e k n é l  e x t r e m  m agas -  1 00  k ö -
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r ü l i  -  é r t é k e k e t  m é r t ü n k / .  M in d e z e k e t  nem m e g f e l e l ő e n  e m e lk e 
d e t t n e k  t a l á l t u k  az U/AHJR-t i s .  E d d i g i  tu d o m ásu n k  s z e r i n t  a 
h y p o x i a ,  i l l .  a c i d ó z i s  egym agában  k ö z v e t l e n ü l  nem k é p e s  a  kcxqp- 
le ra e n t  r e n d s z e r  a k t i v á l á s á r a .  T a l á n  eg y é b  m ech an izm u so k  / e n d o  
t é l - k á r o s o d á s ? / s z e r e p e l h e t n e k  a  f o ly a m a tb a n .

E l l e n k e z ő  e l ő j e l ű  v á l t o z á s o k a t  r e g i s z t r á l h a t t u n k  r e s p i -  
r a t o r i c u s  d i s t r e s s  sy n d ro m ás  b e t e g e i n k b e n  k ö z v e t l e n ü l  a  s z ü 
l e t é s  u t á n  / t e h á t  a m a n i f e s t  l é g z é s i  z a v a r  k i a l a k u l á s a  e l ő t t / »  
r e n d k i v ü l  a l a c s o n y  ú j s z ü l ö t t  / 4 1 /  é s  n o rm á l  a n y a i  / 1 3 4 /  CHeQ-  
é r t é k e t  t a l á l t u n k ,  i l l .  en n e k  m e g f e l e l ő e n  i g e n  a l a c s o n y  U/ÄHR- 
- t  számoltunk / 0 , 3 0 / ,  A c s ö k k e n t  é r t é k e k  o k a  v ag y  a  k o m p lem en t  
r e n d s z e r  k o r a i  k i m e r ü l é s e ,  a f a k t o r o k  " f e l h a s z n á l ó d á s a "  - v a g y  
a t ö b b s é g ü k b e n  k i s s u l y u  k o r a s z ü l ö t t e k  e l e v e  a l a c s o n y  k o m p le 
m ent k a p a c i t á s a  l e h e t e t t .  A k i s  e s e t s z á m  / 4 /  a l a p j á n  t ú l  m e s z -  
szem enő k ö v e t k e z t e t é s e k e t  ug y an  nem v o n h a tu n k  l e ,  d e  t a l á n  nem 
e r ő l t e t e t t  e l v i  ö s s z e f ü g g é s e k e t  k e r e s n i  a h a e m o d i a l i z á l t  b e t e 
g ekben  f e l l é p ő ,  kom plem ent a k t i v á c i ó  é s  g r a n u l o c i t a  a g g r e g á c i ó  
k ö v e t k e z t é b e n  l é t r e j ö v ő  l é g z é s f u n k c i é  z a v a ro k  k i a l a k u l á s i  mec
h a n iz m u s a  é s  a k o r a s z ü l ö t t e k  r e s p i r a t o r i k u s  b e t e g s é g e  k ö ü ö t t  
/ 3 / .

A v i z s g á l a t i  e r e d m é n y e in k  a l a p j á n  m e g á l l a p í t h a t j u k ,  hogy  
a  kom plem en t re n d s z e r  e  v i s g á l a t a  -az u j s z ü l ö t t k o r b a n  h a s z n o s  
i n f o r m á c i ó t  a d :  v a l ó s z í n ű l e g  már a h a e m o s t a s i s  m a n i f e s t  z a v a 
r á n a k  é s z l e l h e t ő s é g e  e l ő t t  j e l z i  az  ú j s z ü l ö t t  v e s z é l y h e l y z e t é t .

IRODALOM

/ 1 /  A d i n o l f i , M . : Human com plem en t Am. J . D i s . C h i l d .  131» 1015 ,1977

/ 2 /  F ü s t , G y . : A kom plem ent r e n d s z e r  b i o l ó g i a i  j e l e n t ő s é g e .  E l ő 
a d á s ,  1 9 7 8 .

/ 3 /  F ü s t , G y . s  Egy ú jo n n a n  f e l i s m e r t  im m u n p a th o lo g ia i  m e c h a n i s 
m us, am e ly  h a e m a t o l ó g i a i  é s  e g y é b  kom plem ent a k t i v i t á s s a l  
j á r ó  k ó rk é p e k b e n  l é p  f e l .  O r v o s k é p z é s ,  5 7 :  2 1 0 5 ,  1 9 8 2 .
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ISTVÁN VIRÁG

CONNECTIONS BETWEEN THE RHEOLOGICAL FEATURES, ACID-BASE RA
TIOS AND HAEMOSTASIS AT AGE OF INFANCY

The b lo o d  v i s c o s i t y ,  t h e  syndrom e o f  h y p e r v i s c o s i t y  a t  a g e  
o f  i n f a n c y  / p h y s i o l o g i c a l  p o s i t i o n ,  p a t h o g e n e t i c a l  f a c t o r s ,  
c l i n i c a l  a n d  l a b o r a t o r i c a l  f a c t o r s  an d  a s s o c i a t e d  d e v i a t i o n s  
o f  h a e m o s t a s i s /  a r e  open  q u e s t i o n s .

The d i s e a s e  s i t u a t i o n s  w i t h  t h e  d e v i a t i o n  o f  a c i d - b a s e  
r a t i o  i n  a g e  o f  i n f a n c y  / t h e  d i f f e r e n t i a l  d i a g n o s t i c  o f  r e s -  
p i r a t i v e  an d  m e t a b o l i c  f e a t u r e s ,  t r a n s i t o r y  d i s o r d e r s ,  t y p e s  
o f  IRDS an d  h y p e r v i s c o s i t y ,  a s s o c i a t e d  w i t h  h a e m o s t a s i s  d i 
s o rd e r s  t h e  p o s s i b i l i t i e s  an d  d i f f i c u l t i e s  o f  com plex  a p p r o 
a c h i n g /  .

ISTVÁN VIRÁG

DER HUSAMMENHANG ZWISCHEN RHEOLOGCSCHEN EIGENSCHAFTEN, SÄUBE- 
BASE-VERHÄLT!}I SSE UND DER HÄMOSTASE IM NEUGEBDRENENALTER

Die V i s k o s i t ä t  d e s  B l u t e s ,  H y p e r v i s k o s i t ä t s - S y n d r o m  im N e u g e -  
b o r e n e n a l t e r  / p h y s i o l o g i s c h e  L ag e ,  P a t h o g e n e t i s c h e  F a k t o r e n ^  
k l i n i s c h e  und  L a b o r - E i g e n s c h a f t e n ,  v e r b in d e n d e  H a e m o s ta s e n -  
A b w eich u n g en /  -  o f f e n e  F r a g e n .

K r a n k h e i t s z u s t ä n d e  im N e u g e b o r e n e n a l t e r , d i e  zusammen m i t  
S ä u re b a s e n a b w e ic h u n g e n  a u f t r e t e n  / r e s p i r a t i o n s -  und m e t a b o l i 
s c h e  F a k t o r e n ,  t r a n s i t o r i s c h e  S tö r u n g e n ,  IRDS-Typen und d i e  
D i f f e r e n z i a l d i a g n o s t i k  d e r  H y p e r v i s k o s i t ä t ,  d i e  M ö g l i c h k e i t e n  
und S c h w i e r i g k e i t e n  z u r  ko m p lex en  A n n äh eru n g  an  d i e  dazukommen
den  H a e m o s ta s e n -S tö ru n g e n .
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ISTVÁN VIRÁG

RILATOJ INTER LA REOLOGJAJ PROPRECOJ, ACIDAJ-BAZAJ STATOJ KAJ 
HEMOSTAZO EN NOVNASKITAGO

La v i s k o z e c o  de l a  s a n g o ,  s u p e r v i s k o z e c o  en  n o v n a s k i t a ^ o  / f i 
z i o l ó g i a  s i t u a c i o ,  p a t o g e n a j  f a k t o r o j  , k l i n i k a j  k a j  l a b o r a t o -  
r i a j  k a r a k t e r i z i l o j , a l i g i t a j  h e m o s t a z o a n o m a l i o j / ,  & iu  j , h a 
v a s  m a l f e r m i t a j n  d em an d o j n .

Temas p r i  p a t o s t a t o j , k i u j  h a v a s  a c i d a n - b a z a n  a n o m a l io n ,  
d i f e r e n c i a l ű i a g n o s t i k a j  m a l f a c i l a ^ o j  d e  l a  r e s p i r a t o r i a j  k a j  
m e t a b o l a j  f a k t o r o j , t r a n s i r a j  p e r t u r b o  j  , I R D S - t i p o j , a l i g i t a j  
h e m o s t a z o - p e r t u r b o j .
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VIRÁG ISTVÁN

REOLÓGIAI SAJÁTOSSÁGOK, SAV-BÁZIS VISZONYOK ÉS A HEMOSZTÁZIS 
KAPCSOLATA UJSZÖLÖTTKORBAN

Az u j s z ü l ö t t k o r i  h o m e o s z t á z i s b a n  s z e r e p e t  j á t s z ó  t é n y e z ő k  k ö 
z ü l  a r e o l ó g i a i  s a j á t o s s á g o k  p a t o l ó g i a i  j e l e n t ő s é g é n e k  f e l i s 
m eré se  r é v é n  tö b b  a l a p v e t ő  e l m é l e t i ,  v a l a m i n t  k l i n i k a i  d i a g 
n o s z t i k a i  é s  t e r á p i á s  p r o b lé m a  k e r ü l t  u j  m e g v i l á g i t á s b a ;  e z 
z e l  e g y ü t t  számos u j  k é r d é s  v á r t  é s  v á r  v á l a s z r a .  K ü lö n ö s k é p 
p e n  é r v é n y e s  ez  a  j e l e n s é g ,  k ó r t a n i  t ö r t é n é s e k  -  m in t  p é l d á u l  
a r e o l ó g i a i ,  a  s a v - b á z i s  h e l y z e t ,  a z  o x i g e n i z á c i ó  é s  a hem o- 
s z t á z i s  k ö l c s ö n h a t á s a i r a .  Ebben a v o n a tk o z á s b a n  k e v é s  az  e g 
z a k t  v i z s g á l a t ,  i n k á b b  k é z e n f e k v ő  f e l t é t e l e z é s e k r ő l  v ag y  é p 
p e n  s p e k u l á c i ó k r ó l  b e s z é l h e t ü n k  / 1 1 / .  A j e l e n  ö s s z e f o g l a l ó  nem 
tű z h e t i  k i  c é lu l  a  kapcsolatok t i s z t á z á s á t ,  c é l j a  az a lap je lenségek , e -  
g y es  ö s s z e f ü g g é s e k  m e g t á r g y a l á s a  s o r á n  n éh á n y  ö s s z e k ö t ő  kapocs
r a  r á m u t a t n i ,  a k ö z i s m e r t  a d a t o k ,  é s  a  k e l l ő  a l a p o t  n é l k ü l ö z ő  
h i p o t é z i s e k  i s m e r t e t é s é n e k  m e l l ő z é s é v e l .

Az 1 .  á b r a  a r e o l ó g i a i  s a j á t o s s á g o k ,  a s a v - b á z i s  é s  o x i -  
g e n i z á c i ó s  v i s z o n y o k ,  v a l a m i n t  a h e m o s z t á z i s  e g y m á s ra  v a l ó  
h a t á s á t  k i v á n j a  s z e m l é l t e t n i ,  j e l e z v e  a z t  i s ,  h o g y  az é r f a l 
l a l ,  i l l .  azo n  k i v ü l i  t é n y e z ő k k e l  v a l ó  k ö l c s ö n h a t á s o k k a l  i s  
s z á m o ln i  k e l l .  Az e m l i t e t t  három  r e n d s z e r  /m e c h a n iz m u s /  2 -2  
t é n y e z ő j e  -  b i z o n y o s  m é r t é k i g  ö n k é n y e s e n  k i v á l a s z t v a }  a  v i s z 
k o z i t á s  / ^ / ,  az  á r a m l á s  / ß / ,  a  h i d r o g é n  i o n ,  a z  o x i g é n , a  f i b -  
r i n o g é n  é s  az  e r y t h r o c y t a  - ,  m in t  a  m ás ik  k é t  r e n d s z e r t  i s  b e 
f o l y á s o l ó ,  an n ak  p a t o l ó g i á j á b a n  r é s z t  vevő  momentum s z e r e p e l .
A véráramlás rendellenességeinek, az oxigenizáció zavarának, 
az acidózisnak, a DIC-nek? trombusképződésnek alapjai,kölcsön
hatásai már tankönyvekben fellelhetők. Ezeknél nem kevésbé is
meretes pl. a polycythaemiás hyperviscositasban döntő szerepet 
játszó vörösvérsejtak véralvadást aktiváló hatása, vagy éppen 
a véralvadási tényezőként számon tartott fibrinogénnek a vér 
viszkozitásában játszott szerepe.

A reológia /pontosabban: haemorheologia, "microrheologia"/ 
alapfogalmait, összefüggéseit számos áttekintés tárgyalja /1,6, 
2 2 , 2 3 ,  2 5 / .

A viszkozitás értelmezésében abból lehet kiindulni, hogy 
ha valamely közeg belsejében, két párhuzamos, egymást "fedő"
réteg közötti "A" felületre tangenciálisan "F" erő hat,^ = 
csúsztató- /nyiró-/ feszültség lép fel az egymástól "z" távol
ságban lévő két réteg egymáshoz képest "x" sebességgel elmoz
dul. A "nyirás" mértéke a sebességgrádienssel fejezhető ki:

r x  — 1  ““ 1= *2 , en n ek  d i m e n z i ó j a :  m . s  /m = s .

A s e b e s s é g g r á d i e n s  a r á n y o s  a n y i r ó f e s z ü l t s é g g e l  
a z  a r á n y o s s á g i  t é n y e z ő  a  v i s z k o z i t á s i  T c o e f f i c i e n s  -  v ag y  r ö 
v i d e n :  v i s z k o z i t á s ;  p o n t o s a b b a n :  d i n a m i k a i  v i s z k o z i t á s  -  a "bel
ső  s ú r l ó d á s "  m é r t é k e .
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Az %  -  /  ö s s z e f ü g g é s  úgy é r t e l m e z h e t ő ,  hogy  nagyobb  
v i s z k o z i t á s  e s e t é n ,  a d o t t  n y i r ó f e s z ü l t s é g  k i s e b b  s e b e s s é g g r á -  
d i e n s s e l  j á r  /vagy»  a d o t t  s e b e s s é g g r á d i e n s h e z  n ag y o b b  n y i r ó 
f e s z ü l t s é g  s z ü k s é g e s /  é s  v i s z o n t .

A n y i r ó f e s z ü l t s é g  e g y s é g e s  P a ,  a v i s z k o z i t á s  e g y s é 
g e s  P a / s ~ l ,  a z a z  P a . s .  A p a s c a l m á s o d p e r c  o l y a n  l a m i n á r i s á n  /ré
teg esen /  áramló horogén közeg dinamikai v iszk o z i tá sa ,  amelynek k é t ,  e g y 
m á s s a l  p á rh u z a m o s ,  e g y m á s t ó l  1 m é t e r  t á v o l s á g b a n  l é v ő  é s  1 mé
t e r  p e r  m áso d p e rc  s e b e s s é g k ü l ö n b s é g g e l  á r a m ló  s i k  r é t e g e  k ö 
z ö t t ,  a  r é t e g  f e l ü l e t é n e k  1 n é g y z e t m é t e r é n  1 n e w to n  c s u s z t a t ó -  
e r ő  l é p  f e l .  / ö s s z e h a s o n l í t á s u l ,  a hagyom ányos e g y s é g b e n  1 cP= 
= 1 0 “ 3p a . s  a  m P a » s / .

Ha a v i s z k o z i t á s r a  v o n a tk o z ó  e l ő b b  e m l i t e t t  ö s s z e f ü g g é s  
/ 2 . á b r a /  a t , 'tT d ia g ra m o n  e g y  a  0 p o n to n  á tm en ő  e g y n e s s e l  j e l 
l e m e z h e t ő ,  a k k o r  " k ö z ö n s é g e s "  v ag y  " N e w t o n - f é l e "  f o l y a d é k r ó l  
v a n  s z ó ,  m in t  p l .  a  s ó o l d a t  v ag y  a  p la z m a .  E zek n ek  t o v á b b i  á -  
r a m l á s t a n i  j e l l e m z ő i ,  a  n y o m á s e s é s  /P ^  -  P2 /» az  á r a m l á s  /Q /,  
i l l e t v e  e z e k  h á n y a d o s a

P 1 -  P 2 = R 
Q

az  e l l e n á l l á s ,  l é n y e g é b e n  a z o n o s  ö s s z e f ü g g é s t  m u ta tn a k  / p ^ - p j ,  
Q d i a g r a m / .  A z ^  , fK , i l l e t v e  R, Q diagram m ok p e d i g  a v i s z k o 
z i t á s ,  v a l a m i n t  az  e l l e n á l l á s  á l l a n d ó s á g á t  m u t a t j á k  b e ,  v á l t o 
zó  s e b e s s é g g r á d i e n s , i l l e t v e  á r a m l á s  é r t é k e k  m e l l e t t .  M áskén t 
k i f e j e z v e !  a  " k ö z ö n s é g e s "  v ag y  " N e w to n - f é l e "  f o l y a d é k  á l l a n d ó  
k e r e s z t m e t s z e t ű ,  e g y e n e s  c s ő b e n  v a l ó  e g y e n l e t e s  á r a m l á s á r a  é r 
v é n y e s  a  P o i s e u i l l e  t ö r v é n y t

P 1 ~ p 2 % .-a.il
ö 77t

M in th o g y  k í s é r l e t i  f e l t é t e l e k  m e l l e t t  a  c s ő  m é r e t e i  /.Lt 
h o s s z ú s á g ,  r t  s u g á r / ,  v a l a m i n t  a n y o m á s e s é s  é s  a z  á r á m l á s  m ér
h e t ő ,  e z e k b ő l  az  a d a t o k b ó l  az  '•Z, k o n s t a n s  é r t é k e  k i s z á m í t h a t ó .  
Az i g y  k a p o t t  é r t é k  a  l á t s z ó l a g o s  / a p p a r e n t /  v i s z k o z i t á s  flappl,  
részecskék s z u s z p e n z . ió j a  -  p l .  a  v é r ,  am ely  m ár "n em -n ew to n i"  
f o l y a d é k  -  e s e t é b e n  p e d i g  az / U p  p é s  a s z u s z p e n d á l ó  f o l y a d é k  
-  p la z m a  -  v i s z k o z i t á s á n a k  h á n y a d o s a  a  r e l a t i v  v i s z k o z i t á s / 8 /.

A t e l j e s  v é r  v i s z k o z i t á s a  nem á l l a n d ó ,  f ő k é n t  a l a c s o n y  
s e b e s s é g g r á d i e n s e k n é l  j e l e n t ő s  az  e l t é r é s  / I d .  a  2 . á b r á n  ,
- r , é s ^ , r  d i a g r a m / ,  é s  az  e l ő b b  j e l l e m z e t t  ö s s z e f ü g g é s e k  
c s a k  m ó d o s í t o t t ,  b o n y o l u l t  fo rm áb an  é r v é n y e s e k  a  t e l j e s  v é r r e .
/ A r é s z l e t e k e t  i l l e t ő e n  ö s s z e f o g l a l ó  m u nkákra  h i v a t k o z u n k  / 1 ,
6 , 2 2 ,  23 , 2 5 / .

A v i s z k o z i t á s  i n  v i v o  j e l e n t ő s é g e  / m é r é s e /  számos p r o b l é 
m á t  v e t  f e l .  I s m é t e l t e n  u t a l n a k  a r r a ,  hogy  a  f o k o z o t t  v i s z k o z i 
t á s  "a  m i k r o c i r k u l á c i ó  a l a c s o n y  s e b e s s é g g r á d i e n s e "  m i a t t  j á r  
p a t o l ó g i á s  k ö v e t k e z m e n y e k k e l . Le k e l l  s z ö g e z n i  u g y a n a k k o r , hogy
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a  s e b e s s é g g r á d i e n s  a d o t t  é r s z a k a s z o n  b e l ü l  i s  v á l t o z i k ,  a m in t  
a n y i r ó f e s z ü l t s é g  i s ,  a  l e g n a g y o b b  a  f a l n á l ,  a  t e n g e l y b e n  p e 
d i g  0 -  m á s k é n t :  a " s e b e s s é g  p r o f i l "  p a r a b o l o i d .  Az é r r d n d -  
s z e r t  t e k i n t v e ,  a n agy  a r t é r i á k t ó l  a  k a p i l l á r i s o k i g  h a l a d v a ,  
az  á t l a g o s  s e b e s s é g g r á d i e n s  é r t é k e  n ö v e k s z ik  / 2 3 / ;  a  m i k r o c i r -  
k u l á c i ó r a  v o n a tk o z ó  s z á m i t o t t  é r t é k e k  k ö z e l í t é s n e k  t e k i n t h e t ő k  
/ 2 6 / ;  az  á t l a g é r t é k e k b e n  j e l e n t ő s 1, n a g y s á g r e n d i  k ü l ö n b s é g  nem 
m u t a t k o z i k ,  a k i s e b b  s e b e s s é g g r á d i e n s  a v e n u l á k r a  j e l l e m z ő  1)11.

Egy a d o t t  é r t é k t e r ü l e t n e k  -  i g y  a  m i k r o c i r k u l á c i ó n a k  i s  -  
á r a m l á s i  h e l y z e t é r e  h a t ó  e r ő k  j e l l e m z é s é r e  f e l h a s z n á l h a t ó  a 
R ey n o ld s  szám:

?  .VL

am ely  d im e n z ió  n é l k ü l i  m e n n y is é g ,  s z á m l á ló j á b a n  a  s ű r ű s é g ,  á t 
l a g s e b e s s é g ,  k a r a k t e r i s z t i k u s  h o s s z  / á t m é r ő / ,  n e v e z ő j é b e n  a 
v i s z k o z i t á s .  1 ,0  f e l e t t i  é r t é k e  a  t e h e t e t l e n s é g i ,  10 a l a t t i  
p e d i g  a v i s z k o z i t á s !  e r ő  t ú l s ú l y á t  j e l e n t i .  Az e g y e s  é r s z a k a 
s z o k r a  j e l l e m z ő  é r t é k e k :  a r t é r i a  2 5 0 0 ,  t e r m i n á l i s  a r t é r i a  10 , 
a r t e r i o l a  0 , 0 3 ,  k a p i l l á r i s  < 0 , 0 1 ,  v e n u l a  0 , 0 1 ,  k i s  v é n a  1 0 ,  
v . c a v a  2 1 0 0 .  A m i k r o c i r k u l á c i ó r a  az  a l a c s o n y  R j e l l e m z ő .  2500 
f e l e t t i  é r t é k  e s e t é n  v i s z o n t  a z  á r a m l á s  már t u r b u l e n s  / 8 , 1 5 / .

Ha a  m i k r o c i r k u l á c i ó  t e r ü l e t é n e k  a  10Q u - n á l  k i s e b b  á tm é 
r ő j ű  e r e k e t  t e k i n t j ü k ,  a l a c s o n y  s e b e s s é g g r á d i e n s h e z , i l l .  i n 
g a d o z á s h o z  v e z e t h e t  tö b b e k  k ö z ö t t  a  p u l z á l ó  / 1 5 / ,  a z  i n t e r m i t -  
t á l ó  á r a m l á s .  A v i s z k o z i t á s  v i s z o n t  "m eg e lep ő en  a l a c s o n y "  a  v i 
s z o n y l a g o s a n  a l a c s o n y  h e m a t o k r i t  m i a t t ,  am ely  a  v ö r ö s v é r s e j t e k  
é s  a p la z m a  e l t é r ő  l i n e á r i s  s e b e s s é g é n e k  k ö v e tk e z m é n y e .  M iv e l  
a v i s z k o z i t á s  az  á r a m lá s  j e l e n t ő s  m e g h a t á r o z ó j a ,  a  k ö l c s ö n h a t á 
sok  e l s ő s o r b a n  a  c s ö k k e n t  á r a m l á s  " " lo w  f lo w  s t a t e "  e s e t é n  e -  
re d m én y ezn ek  f u n k c ió s  k á r o s o d á s t  / 2 2 / .

A t e l j e s  v é r n e k ,  m in t  "n e m -n e w to n i"  f o l y a d é k n a k  v i s z k o z i -  
t á s i  j e l l e g z e t e s s é g e i  a k ö v e t k e z ő  fő b b  t é n y e z ő k b ő l  e r e d n e k :  a 
h e m a t o k r i t  é r t é k ,  a v ö r ö s v é r s e j t e k  d e f o r m a b i l i t á s a , v a l a m i n t  
a g r e g á c i ó j a ,  a p lazm a  v i s z k o z i t á s a  / 8 / .  A d o t t  h e m a t o k r i t  é r t é k  
m e l l e t t  a v i s z k o z i t á s  n a g y m é r té k b e n  a v ö r ö s v é r s e j t e k  d e f o r m a b i -  
l i t á s á t ó l  f ü g g ,  de fü g g  a  p la z m a  v i s z k o z i t á s á t ó l  / s e j t - p l a z m a -  
p r o t e i n ,  f i b r i n o g é n  k ö l c s ö n h a t á s /  i s .  Ú j s z ü l ö t t e k b e n  a f o e t á -  
l i s  s e j t e k  c s ö k k e n t  d e f o r m a b i l i t á s a ,  i l l .  a f i b r i n o g é n  s z i n t  
c s ö k k e n é s e  e l l e n t é t e s  h a t á s ú  a  v i s z k o z i t á s r a .  A zonos  h e m a to k r i t  
é r t é k  m e l l e t t ,  a  f e l n ő t t e k  v é r é n e k  v i s z k o z i t á s a  * / a  n agyobb  
p l a z m a v i s z k o z i t á s  m i a t t /  m a g a sa b b ,  m in t  az e g é s z s é g e s ,  é r e t t  
ú j s z ü l ö t t e k é  a  k ö l d ö k z s i n ó r v é r b e n .  A p lazm a  v i s z k o z i t á s á n a k  j e 
l e n t ő s é g é t  m u t a t j a ,  hogy  m agasabb  f i b r i n o g é n  s z i n t  e s e t é n  ^nint 
p l .  i n t r a u t e r i n  r e t a r d á c i ó ,  a  máj f i b r i n o g é n  t e r m e l é s é t  s e r k e n 
t ő  t r a u m á s ,  t o x i k u s  b e h a t á s o k ,  f o e t á l i s  d i s t r e s s ,  h y p o x ia  k a p 
c s á n / ,  a z  ú j s z ü l ö t t  v é r é n e k  v i s z k o z i t á s a  i l y e n  a l a p o n  f o k o z o t t  
l e h e t  / 2 0 / .

Az u j s z ü l ö t t k o r i  v é r v i s z k o z i t á s  n o rm á l  é r t é k é n e k  m e g h a tá 
r o z á s a  f ü g g  a m é r é s i  f e l t é t e l e k t ő l  / 2 5 / .  J ó l l e h e t  a  n ag y  s e -  
b e s s é g g r á d i e n s s e l  működő k a p i l l á r i s  v i s z k o z i m e t r i a  i s  e l f o g a -
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d o t t  / 2 2 / ,  a  j ó l  m e g h a t á r o z o t t  é s  b e á l l í t h a t ó  s e b e s s é g g r á d i e n -  
s ü  m ű s z e r r e l  v é g z e t t  m é r é s e k b ő l  sz á rm a z n a k  a  m e g b íz h a tó  ú j s z ü 
l ö t t k o r !  / k ö l d ö k z s i n ó r v é r /  s t a n d a r d  v i s z k o z i t á s i  é r t é k e k  / 2 , 
1 9 / .

E zeknek  i s m e r e t é b e n  d ö n t h e t ő  e l ,  hogy az  ú j s z ü l ö t t  o x i g é n  
e l l á t á s a  s z e m p o n t j á b ó l  -  e g y é b  f e l t é t e l e k ,  p l  0 2 a f f i n i t á s  mel
l e t t  -  a h e m a t o k r i t  é s  a  v i s z k o z i t á s  é r t é k e  o p t x m á l i s - e .  Köny- 
n y e n  b e l á t h a t ó ,  ho g y  a  v ö r ö s v é r s e j t - " k o n c e n t r á c i ó "  / a  3 . á b r á n  
h - v a l  j e l ö l v e /  eg y  b i z o n y o s  h a t á r i g  e m e lk e d v e ,  k ed v e ző  az  o x i -  
g e n i z á c i ó  s z e m p o n t j á b ó l »  E zen  t ú l h a l a d v a ,  a  v i s z k o z i t á s  p r o g 
r e s s z í v  fo k o z ó d á s a  r o n t j a  a h e l y z e t e t  / a  ^  h á n y a d o s  c s ö k k e n é s e  
a d j a  a  " h a r a n g a l a k u "  g ö r b é t ,  m e ly n ek  maximuma s z  a l a c s o n y a b b  
s e b e s s é g g r á d i e n s e k  e s e t é n  -  a  már e m l i t e t t  " lo w  f io w  s t a t e " - b e n  
-  a z  a l a c s o n y a b b  s e j t k o n c e n t r á c i ó k  i r á n y á b a  t o l ó d i k / .  Ez e g y 
b e n  a  h e m o d i l u c i ó s  k e z e l é s  e l v i  a l a p j á t  i s  s z o l g á l t a t j a  / 6 / .

A v é r á r a m l á s  e g y e s  t é n y e z ő i n e k  é s  a  v i s z k o z i t á s n a k  t ö b b 
s z ö r ö s  ö s s z e f ü g g é s e i t  m u t a t j a  a  4 ,  á b r a .

I n  v iv o  v i z s g á l a t o k  s z e r i n t  a z  ú j s z ü l ö t t e k  p e r i f é r i á s  v é r 
á r a m l á s á t  / B F / , v é r n y o m á s á t  /RR/ é s  p e r i f é r i á s  e l l e n á l l á s á t  
/P R /  a  v é rv o lu m e n  /BV/ b e f o l y á s o l j a ,  de m in d e z e k  a v i s z k o z i 
t á s t ó l  i s  f ü g g e n e k .  Az á b r á n  e g y r e  v ék o n y ab b  ö s s z e k ö t ő  v o n a l  
j e l z i  a  p < 0 , 0 0 1 ,  0 , 0 1 ,  0 ,0 5  s z i n t e n  s z i g n i f i k á n s  p o z i t i v  
k o r r e l á c i ó t ,  a  s z a g g a t o t t  v o n a l  n e g a t i v  k o r r e l á c i ó r a  u t a l .  A 
h e m a t o k r i t  a v i s z k o z i t á s s a l ,  a  t e s t s ú l y  / t s / a  v é r n y o m á s s a l  
á l l  s z o r o s  p o z i t i v  k o r r e l á c i ó b a n .  F e l t ű n ő  v i s z o n t ,  hogy a  v é r 
á r a m l á s  nem m u t a t  k ö z v e t l e n  ö s s z e f ü g g é s t  a  v i s z k o z i t á s s a l  /16£

A s z ü l e t é s i  s ú l l y a l  p á rh u z a m o s a n  a v é r v o lu m e n ,  a  v ö r ö s 
v é r s e  j t -  é s  a  p laz m a v o lu m e n  n ő .  A t e s t s ú l y  k g - r a  s z á m í t o t t  v é r 
v o lu m e n  é s  v ö r ö s v é r s e j t v o l u m e n  u j s z ü l ö t t k o r b a n  a  k ö l d ö k z s i n ó r 
v é r  h e m a t o k r i t j á v a l  l i n e á r i s a n  k o r r e l á l  / 5 / .  R e s p i r á c i ó s  d i 
s t r e s s  s z in d ró m á b a n  a  v é r v o lu m e n t  é s  a  p e r i f é r i á s  v é r á r a m l á s t  
c s ö k k e n t n e k  t a l á l t á k  / 1 6 / ,  ami ö s s z h a n g b a n  á l l  s a j á t ,  a  hema
t o k r i t  é r t é k e k r e  v o n a t k o z ó  v i z s g á l a t a i n k  e r e d m é n y é v e l  / 2 5 / .

Az u j s z ü l ö t t k o r i  h y p e r v i s c o s i t a s  / 2 7 , 9 /  é s  p o l y c y t h a e m i a  
/ 1 9 , 5 /  f o g a l m i l a g ,  v a l a m i n t  k l i n i k a i  é s  l a b o r a t ó r i u m i  j e l l e m 
z ő k  t é k i n t e t é b e n , a  t ö b b s z ö r ö s  á t f e d é s e k  e l l e n é r e ,  nem v e h e tő k  
m in d e n  t o v á b b i  n é l k ü l  a z o n o s n a k ,  a d o t t  e s e t b e n  e l k ü l ö n i t h e t ő k , 
e l k ü l ö n i t e n d ő k  / 2 , 2 5 / .  65 % -ot m eg h a la d ó  p e r i f é r i á s  v é n á s  h e 
m a t o k r i t  /=  p o l y c y t h a e m i a /  az  ú j s z ü l ö t t e k  4 % -ában — 2 -1 2  %-
á b a n ,  l e h e t s é g e s ,  ho g y  a  t e n g e r s z i n t  f ö l ö t t i  m a g a s s á g tó l  fü g g ő 
e n  / 5 /  - ,  a  n o rm á l  é r t é k  k é t s z e r e s  s t a n d a r d  d e v i á c i ó j á t  m egha
l a d ó  v i s z k o z i t á s  /=  h y p e r v i s c o s i t a s /  még t o v á b b i  1 %-ban f o r 
d u l  e l ő  / 2 7 , 9 / ,  de n em csak  p o l y c y t h a e m i a  n é lk ü l i  h y p e r v i s c o s i -  
t a s ,  hanem h y p e r v i s c o s i t a s  n é l k ü l i  p o l y c y t h a e m i a  e s e t e i v e l  i s  
s z á m o l n i  k e l l  / 2 , 2 5 / .

A k ö l d ö k z s i n ó r v é r  h e m a t o k r i t  é r t é k é h e z  / á t l a g  63 %/ k é 
p e s t  s z i g n i f i k á n s a n  m ag asab b  a  p e r i f é r i á s  v é n á s ,  é s  még m aga
s a b b  a  k a p i l l á r i s  v é r  h e m a t o k r i t  é r t é k e .  F ig y e l e m r e  m é l tó ,h o g y  
a  n o r m á l i s  v ag y  k i s e b b  h e m a t o k r i t  é r t é k  a  k ö ld ö k z s in ó r v é r b e n  
n o r m á l i s  v i s z k o z i t á s s a l  j á r t  a z  e s e t e k  94 % -áb an ,  a k ó r o s a n
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magas h e m a t o k r i t  p e d i g  az  e s e t e k  80 %-ában t á r s u l t  k ó r o s a n  f o 
k o z o t t  / a  n o r m á l i s  á t l a g é r t é k  + 3 SD f e l e t t i /  v i s z k o z i t á s s a l ,  
í g y  a k ö l d ö k z s i n ó r v é r  h e m a t o k r i t  é r t é k e  e l ő r e j e l z ő  j e l e n t ő s é 
gű l e h e t ,  s ő t  a 63 % f e l e t t i  k ö l d ö k z s i n ó r v é r  h e m a t o k r i t  é r t é 
k e t  p a r c i á l i s  v é r c s e r e  i n d i k á c i ó j á n a k  t e k i n t i k  / 1 9 / .

A m ás ik  m e g k ö z e l i t é s i  mód: k a p i l l á r i s  h e m a t o k r i t  v i z s g á 
l a t , h a  a z  68 % f e l e t t i ,  a k k o r  v i s z k o z i t á s  m é r é s ,  é s  h a  a v i s z 
k o z i t á s  a k é t s z e r e s  s t a n d a r d  d e v i á c i ó  s á v o t  t ú l l é p i ,  a k k o r  k e 
z e l é s  i n d o k o l t  ( r é s z l e g e s  v é r c s e r e ,  p l a z m á v a l  / 9 / ) .  A k a p i l l á 
r i s  é s  a v é n á s  h e m a t o k r i t  e g y i d e j ű  m e g h a tá r o z á s á n a k  i s  v a n . l é t -  
j o g o s u l t s á g a , m iv e l  a  k a p i l i á r i s - v é n á s  h e m a t o k r i t  " k ü lö n b s é g  
/v a g y  h á n y a d o s /  m eg n ö v ek ed ése  a v é r á r a m l á s ,  a  v é rn y o m á s ,  i l l .  
a  pH c s ö k k e n é s é v e l  p a t o l ó g i á s  t ö r t é n é s e k  l á n c o l a t á t  j e l z i  / 2 ,  
1 6 / .  A h y p e r v i s c o s i t a s t  k o rá n  -  6 ó r á s  é l e t k o r o n  b e l ü l  -  i n d o 
k o l t  v i z s g á l n i ,  i l l e t v e  k i z á r n i ,  m e r t  a  ro m ló  a g y i  v é r á r a m l á s  
m i a t t  v é r z é s ,  i d e g r e n d s z e r i  k á r o s o d á s  f e n y e g e t  / 1 7 / .  U g y an csak  
s z e r e p e t  j á t s z h a t  a  h y p e r v i s c o s i t a s  é s  a  p o l y c y t h a e m i a  -  a  mik- 
r o c i r k u l á c i ó s  z a v a r ,  s z ö v e t i  h y p o x ia ,  i l l e t v e  k ö v e tk e z m é n y e s  
t h r o m b o s i s  r é v é n  - ,  m in t  a n e k r o t i z á l ó  e n t e r o c o l i t i s ,  i l l e t v e  
g a n g r e n a  p a t o l ó g i a i  t é n y e z ő j e  / 1 4 ,  1 2 ,  1 8 / .

A r é s z l e g e s  v é r c s e r e  / " p l a z m a  c s e r e " /  -  f r i s s ,  f a g y a s z 
t o t t  p l a z m á v a l ,  50 %-os h e m a t o k r i t ,  é r t é k  e l é r é s e  é r d e k é b e n

m é r t  h e m a t o k r i t  -  50 g5 
m é r t  h e m a t o k r i t  '

m l /k g  a d a g b an  -  k ö z v e t l e n  h a t á s a  a h e m a t o k r i t  é s  v i s z k o z i t á s  
é r t é k e k r e  e g y é r t e lm ű e n  m eggyőző: e k k o r a  v á l t o z á s  s p o n tá n  c s a k  
k é t  h é t  a l a t t  k ö v e tk e ^ f .k  b e .  8 h ónapos  é l e t k o r r a  a  fe j lő d é sb e n ,  
i d e g r e n d s z e r i  t ü n e t e k b e n  a  random  k e z e l t  é s  a  k o n t r o l l  c s o p o r t  
k ö z ö t t  k ü l ö n b s é g  nem v o l t .  A d i a g n ó z i s k o r  a z  e s e t e k  1 / 4 - é b e n  
é s z l e l t e k  t h r o m b o c y t o p e n i á t , de  c o a g u l o p a t h i á r a ,  D IC -re  u t a l ó  
j e l e k e t  nem t u d t a k  k i m u t a t n i  / 9 / .  Ugyanez a  s z e r z ő c s o p o r t  á l l a 
p í t j a  meg, hogy a k é s ő b b i  szövődm ények f ü g g e t l e n e k  az*  ú j s z ü 
l ö t t k o r !  t ü n e t e k t ő l .  1 ,2  é s  3 é v e s  k o rb a n  v é g z e t t -  e l l e n ő r z ő  
v i z s g á l a t a i k  s o r á n  a h y p e r v i s c o s i t a s - o s  c s o p o r t b a n  g y a k o r ib b 
n ak  t a l á l t á k  a  m o to r o s ,  n e u r o l ó g i a i  k á r o s o d á s  j e l e i t ,  a m e n tá 
l i s  k á r o s o d á s  k o c k á z a t a  nem b i z o n y u l t  f o k o z o t t n a k .  Meggondo
l a n d ó ,  hogy a  k e z e l t  c s o p o r t b a n  a  " n e u r o l ó g i a i  p ro b lé m a "  k e v e 
s e b b ,  a n e k r o t i z á l ó  e n t e r o c o l i t i s  v i s z o n t  g y a k o r ib b  / 2 , 3 , 4 / .

Az i s c h a e m i á s ,  h y p o x i á s ,  c s ö k k e n t  á r a m l á s s a l  j á r ó  f o l y a 
m atok m e t a b o l i k u s  é s  s e j t k á r o s í t ó  k i h a t á s a i  m e l l e t t  i s m e r e t e 
sek  a  f i b r i n  a l v a d ó k r a ,  a  t h r o m b o c y t á k r a ,  a  m o le k u lá k  r e o r i e n -  
t á c i ó j á r a  g y a k o r o l t ,  r é s z b e n  s t r u k t u r á l i s  j e l l e g ű  h a t á s o k  /11/ . .  
A p ro b lé m a  u j r a f e l v e t é s é t  é s  ú j s z e r ű  m e t o d i k a i  m e g k ö z e l í t é s é t  
t ü k r ö z i k  a z o k  a  v i z s g á l a t o k ,  am e ly ek b en  -  a  t r o m b e l a s z t o g r á f -  
f a l  r o k o n ,  k u p v i s z k o z i m é t e r r e  e m l é k e z t e t ő  b e r e n d e z é s s e l  -  a 
v á l t o z ó  s e b e s s é g g r á d i e n s n e k  az  a l v a d á s i ,  t r o m b u s k é p z ő d é s i  é s  
o l d ó d á s i  f o l y a m a t r a  v a l ó  h a t á s á t  t a n u l m á n y o z t á k  / 7 / .  I g e n  a l a 
c s o n y  s e b e s s é g g r á d i e n s n é l  a  s t a t i k u s  /ü v e g c s ő b e n  v a l ó /  a l v a -  
d á s k o r  k e l e t k e z ő h ö z  h a s o n l ó  " v ö r ö s "  t ro m b u s  k e l e t k e z i k :  random  
f i b r i n h á l ó b a n  v ö r ö s v é r s e j t e k . A s e b e s s é g g r á d i e n s  f o k o z á s á v a l  a 
f i b r i n h á l ó z a t  o r i e n t á l ó d i k ,  v ö r ö s v é r s e j t e k  s z a b a d y l n a k  k i  b e l ő 
l e ,  é s  t h ro m b o c y ta  a g g re g á tu m o k  f i g y e l h e t ő k  meg. Az a r t é r i á k -
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r a  j e l l e m z ő  100  s s e b e s s é g g r á d i e n s  k ö r ü l  már n a g y  th ro m b o c y -  
t a  m a s s z á k a t  t a r t a l m a z ó ,  " f e h é r "  t ro m b u s  k e l e t k e z i k .  N ö v e lv e  a 
s e b e s s é g g r á d i e n s t ,  e g y r e  t ö b b  v é r  m arad  f o l y é k o n y ,  é s  400 s - i  
f e l e t t  a z  " a l v a d t "  v é r  f o l y é k o n y  m ara d  / " s u s p e n s i o  c o a g u lu m " / .
A s e b e s s é g g r á d i e n s  n ö v e k e d é s é v e l  a z  a l v a d á s i  i d ő ,  a  t ro m b u s k é p -  
z ő d é s i  i d ő  r ö v i d ü l ,  a  t ro m b u s  v i s z k o z i t á s a  c s ö k k e n ,  é s  f e l o l d ó 
d á s a  g y o r s u l .  E zen  d in a m ik u s  k o a g u l á c i ó  s o r á n  t e h á t  a s e b e s s é g 
g r á d i e n s  n ö v e k e d é s é v e l  e l t é r ő  s z e r k e z e t ű ,  e g y r e  c s ö k k e n ő  v i s z 
k o z i t á s ú  t ro m b u s  k é p z ő d ik ,  e g y r e  g y o r s a b b a n ,  é s  o l d ó d á s a  i s  gyor
s u l .  I n  v i v o  f o l y a m a to k k a l  a z  a n a l ó g i a  kézenfekvőnek l á t s z ik  / 7 / .

K l i n i k a i  f e l t é t e l e k  k ö z ö t t  a h y p e r v i s c o s i t a s  é s  a h e m o s z tá -  
z i s  Ö s s z e f ü g g é s é n e k  s z i s z t e m a t i k u s  t a n u l m á n y o z á s á r ó l  c s a k  - s z ó r 
v á n y o s  k ö z l é s e k  s z ó l n a k .  Három h y p e r v i s c o s i t a s - o s  ú j s z ü l ö t t  e -  
s e t é b e n  é s z l e l t e k  t h r o r a b o c y t o p e n i á t ,  k e r i n g ő  fA b r ln m o n o m é té k e t  
é s  i n t r a v a s z k u l á r i s  t r o m b o p l a s z t i k u s  a k t i v á c i ó t ,  a z  e l t é r é s e k  
r é s z l e g e s  v é r c s e r e  u t á n  r e n d e z ő d t e k .  A j e l e n s é g  -  am ely  nem m i
n ő s ü l  k l a s s z i k u s  DIC-nek -  o k a k é n t  az  é r f a l - k ö z e l i  nagyobb  s e 
b e s s é g g r á d i e n s  m i a t t  t h r o m b o c y t a ,  e s e t l e g  e r y t h r o c y t a  a k t i v á c i ó  
t é t e l e z h e t ő  f e l ,  m elynek  a l a s s u l t  á r a m l á s  k e d v e z h e t  / 2 1 / .

Egy m á s ik  v i z s g á l a t i  s o r o z a t b a n  15 h y p e r v i s c o s i t a s - o s  ú j 
s z ü l ö t t  k ö z ü l  5 -b e n  é s z l e l t e k  t h r o m b o c y t o p e n i á t ,  1 e t a n o l  t e s z t  
p o z i t i v i t á s t ,  2 e s e t b e n  k i s s é  f o k o z o t t  F D P -t ,  1 e s e t b e n  p e d i g  
f i b r i n o l y s i s  f o k o z ó d á s t .  Az a l v a d á s i  t é n y e z ő k  / I ,  I I ,  V I I ,  X,
V, V I I I ,  V I I I C ,  V IIIR A g/ a k t i v i t á s á b a n  nem t a l á l t a k  e l t é r é s t .  
M in th o g y  az  a n t i t h r o m b i n  f i z i o l ó g i á s á n  a l a c s o n y ,  a z  eh h e z  t á r 
s u l ó  m i k r o c i r k u l á c i ó s  z a v a r  m i a t t  t r o m b ó z i s  l e h e t ő s é g é v e l  s z á 
m o lh a t u n k ,  k ó r o s  p r o t e o l y s i s  u g y a n a k k o r  nem i g a z o l h a t ó  / 1 3 / .

A m agas h e m a t o k r i t t a l  j á r ó  k ó r á l l a p o t o k  t i p u s o s  p é l d á i  a 
c y a n o t i k u s  k o n g e n i t á l i s  v i t i u m o k .  Ennek k a p c s á n ,  i d é z v e  G old
s c h m i d t  i l y e n  i r á n y ú  m u n k á i t ,  i g e n  n ag y  b e t e g a n y a g o t  -  500 kon
g e n i t á l i s  v i t i u m o s  b e t e g ,  e g y n a p o s  k o r t ó l  f i a t a l  f e l n ő t t i g  -  
f e l ö l e l ő  r é s z l e t e s  h e m o s z t á z e o l ó g i a i  v i z s g á l a t o k r ó l  szá m o ln a k  
b e .  A b e t e g e k  k e r e k e n  f e l e  c y a n o t i k u s  v i t i u m o s ,  - r s ü t é t  e l ő t t  
á l l ó  e s e t  v o l t .  A th ro m b o c y ta s z á m o n  k i v ü l  - a  Q u ic k ,  PTT é s  
t h ro m b in  i d ő t  v i z s g á l t á k ,  t e l j e s  v é r b ő l  p e d i g  t r o m b e l a s z t o g r á -  
f i á t  é s  f i b r i n o l y s i s t  /PP m ó d s z e r r e l / .  A c y a n o t i k u s  c s o p o r t b a n  
m é r s é k e l t  t h r o m b o c y t o p e n i á t ,  m é r s é k e l t e n  m e g n y ú l t  Q u i c k , PTT é s  
t h r o m b in  i d ő t ,  a TEG s o r á n  k i f e j e z e t t e n  m e g n y ú l t  "k"  é r t é k e t  
é s  c s ö k k e n t  f i b r i n o l y s i s t  r e g i s z t r á l t a k .  A v i z s g á l a t i  é r t é k e k  
k ö z ü l  a  h e m a t o k r i t t a l  s z i g n i f i k á n s  n e g a t i v  k o r r e l á c i ó t  m u ta to tt  
a  t h r o m b o c y ta s z á m ,  a  Q u ick  % é s  a  TEG "a"  é r t é k e ,  p o z i t i v  k o r 
r e l á c i ó t  p e d i g  a  PTT é s  a t h r o m b i n  i d ő ,  v a l a m i n t  a  TEG "k" é r 
t é k e .  L é n y e g é b e n t  k o o r d i n á l t  h y p o c o a g u l a t i o  é s  c s ö k k e n t  f i b r i 
n o l y s i s  i g a z o l h a t ó  / m e l y e t  nem t e k i n t e n e k  D I C - n e k / .

A h e m o s z t á z e o l ó g i a i  d e p r e s s z i ó  a  c y a n o t i k u s  v i t i u m o s  b e 
t e g e k b e n  t e r m é s z e t e s ,  a  k e d v e z ő t l e n  r e o l ó g i á t  k o m p e n z á ló  mec
h a n iz m u s k é n t  f o g h a tó  f e l .  I l y e n  a l a p o n  p r e v e n t í v  f a k t o r p ó t l á s ,  
f i b r i n o l y s i s - g á t l ó  v agy  a g g r e g á c i ó - g á t l ó  s z e r e k  a l k a l m a z á s a  nem 
j a v a s o l t .  70 % -o t m eg h a lad ó  h e m a t o k r i t  e s e t é n  e r y th r o p h e r e s i s  a-  
j á n l o t t  65 %-os h e m a t o k r i t  e l é r é s é i g  / 2 4 / .
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F ig y e le m b e  v é v e  a z t  az  ú j a b b  á l l á s p o n t o t  / 1 0 / ,  hogy  ú j 
s z ü l ö t t k o r !  D IC -ben  a  h a n g s ú ly  a  k o r a i  d i a g n ó z i s r a ,  az  a l a p b e 
t e g s é g  e l l á t á s á r a  é s  a s z u p p o r t i v  t e r á p i á r a  h e l y e z e n d ő ,  a  r e o -  
l ó g i a i  é s  a s a v - b á z i s - o x i g e n i z á c i ó s  r e n d e l l e n e s s é g e k ,  v a l a m i n t  
h e m o s z t á z i s  z a v a r o k  k ö l c s ö n h a t á s a i t  t ü k r ö z ő  ú j s z ü l ö t t k o r !  k ö r 
fo ly a m a to k b a n  i s  -  p e r  a n a lo g ia m  -  h a s o n l ó  e l v e k e n  a l a p u l ó  e l 
l á t á s  t ű n i k  m e g a l a p o z o t tn a k ,  e s e t e n k é n t  m é r l e g e l v e  a r é s z l e g e s  
v é r c s e r e  /v a g y  h a s o n l ó  e f f e k t u s s a l  a l k a l m a z h a t ó  eg y é b  e l j á r á s / 
e l v é g z é s é n e k  s z ü k s é g e s s é g é t .
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ÉVA JUHÁSZ T ÉVA BOROMISSZA
THE SYNDROMA OF HYPERVISCOSITY AT AGE OF INFANCY

From p a t h o l o g i c  i n f a n t s  o f  1468 a t  t h e  P e r i n a t a l  I n t e n s i v e  
C e n t e r  o f  Győr t r e a t e d  i n  t h e  p a s t  f o u r  y e a r s  i n  46 c a s e s  w as 
o b s e r v e d  t h e  syndrom e o f  h y p e r v i s c o s i t y .  The a n t i t h r o b i n e  I I I  
was d e t e r m in e d  a t  e i g t h  i n f a n t s :  s i g n i f i c a n t  d e v i a t i o n  was not 
fo u n d  r e l a t e d  t o  v a l u e s  m e a s u re d  i n  h e a l t h y  i n f a n t s  a t  s i m i l a r  
ag e  o f  g e s t a t i o n  and  w e ig h t  a t  b i r t h .

ÉVA JUHÁSZ -  ÉVA BOROMISSZA 

HYPERVISKOSITÄTSSYNDROM BEI NEUGEBORENEN

Im p e r i n a t a l e n  I n t e n s i v - Z e n t r u m  Győr b e m e r k te  man b e i  den  i n  
4 J a h r e n  g e p f l e g t e n  1468 p a t h o l o g i s c h e n  N e u g eb o ren e n  i n  46 
F ä l l e n  H y p e r v i s k o s i t ä t s s y n d r o m e .  B e i  8 N e u g eb o ren e n  b e s t im m 
t e  man den  A n t i t h r o m b in  I I I - S p i e g e l  man f a n d  k e i n e  s i g n i f i z i -  
e r e n d e  A bw eichung v e r g l i c h e n  m i t  den  b e i  ä h n l i c h e n  g e s t a t i o n -  
s a l t e n  und g e su n d e n  -  m i t  g l e i c h e m  G ew ich t  -  N eu g eb o ren e n  g e 
m essen en  W e r te n .

ÉVA JUHÁSZ -  ÉVA BOROMISSZA 

NOVNASKITAGA SUPERVISKOZECA SINDROMO

En l a  P e r i n a s k i ^ a  I n t e n s i v a  C e n t ro  de Győr e n  l a  p a s i n t a j  4 
j a r o j  f l é g i s  1468 p a t o l o g i a j n  n o v n a s k i t o j n . E l  i l i  en  45 kazq j  
o n i  o b s e r v i s  s u p e r v i s k o z a n  s in d o rm o n .  Ce 8 n o v n a s k i t o j  o n i  f a 
r i s  a n t i t r o m b i n o  I I I  m ezu rad o n ,  s e d  ne  t r o v i s  d e v i o n ,  r i l a t e  
a l  l a  n i v e l o j , t r o v i t a j  c e  sam aj g r a v e d a g a j  k a j  n a s k i g p e z a j  
s a n a j  n o v n a s k i t o j .
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JUHÁSZ ÉVA -  BOROMISSZA ÉVA 

UJSZÜLÖTTKORI HYPERVISCOSITAS SYNDROMA

Az u j s z ü l ö t t k o r b a n  j e l e n t k e z ő  nem s p e c i f i k u s  t ü n e t e k :  k e r i n g é 
s i -  é s  l é g z é s i  e l é g t e l e n s é g ,  k ö z p o n t i  i d e g r e n d s z e r i  é s  g a s t r o 
i n t e s t i n a l i s  z a v a r o k ;  v a l a m i n t  k ó r o s  l a b o r a t ó r i u m i  e l t é r é s e k  
/ h y p o g l y c a e m i a , h y p e r b i l i r u b i n a e m i a , h y p o c a l c a e m i a /  é s  a  v é r  
m e g n ö v e k e d e t t  v i s c o s i t a s a  k ö z ö t t i  ö s s z e f ü g g é s  r é g ó t a  i s m e r t  
/ 2 ,  3/ 4 ,  5 / .  A v é r  v i s c o s i t á s á n a k  k i a l a k í t á s á b a n  s z e r e p e t  
j á t s z ó  3 f ő  t é n y e z ő  -  a  v ö r ö s v é r t e s t - s z á m ,  p la s m a  p r o te in e k  és 
a  v ö r ö s v é r t e s t e k  d e f o r m á l h a t ó s á g a  -  / 9 /  -  k ö z ü l  a z  ú j s z ü l ö t t 
k o r !  h y p e r v i s c o s i t a s b a n  e l s ő s o r b a n  a  f i z i o l ó g i á s  p o ly c y th a e m i -  
á n á l  n a g y o b b  v ö r ö s v é r t e s t  vo lum en  a  d ö n tő  j e l e n t ő s é g ű .

Az 1 .  á b r á n  a  k l i n i k a i  t ü n e t e k  a e t i o l ó g i á j á t  é s  p a t h o g e -  
n e s i s é t  m u t a t j u k  b e  / 8 / .  A v é n á s  h a e m a t o c r i t  m i n i m á l i s  e m e lk e 
d é s e  65 % H tc  é r t é k  f e l e t t ,  t e k i n t é l y e s  n a g y s á g ú  v i s c o s i t á s  nö
v e k e d é s h e z  v e z e t  / 7 / .  Az u j s z ü l ö t t k o r i  p o l y c y t h a e m i a  k e l e t k e z é 
s é b e n  s z e r e p e t  j á t s z ó  f o n t o s a b b  t é n y e z ő k :

1 . r e l a t i v  i n t r a u t e r i n  h y p o x i a ,  m ely  fo k o z ó d ó  e r y t h r o p o e t i n  
t e r m e l é s  r é v é n  n ö v e l i  a v ö r ö s v é r s e j t  p r o d u k c i ó t ;

2 . p l a c e n t o - f o e t a l i s  é s  f o e t o - f o e t a l i s  t r a n s z f u z i ó ;

P o ly c y t h a e m i a  chromosoma r e n d e l l e n e s s é g e k b e n  i s  g y a k ra b b a n  é sz 
l e l h e t ő  / 1 3 / .

A k l i n i k a i  t ü n e t e k  é s  a  h y p e r v i s c o s i t á s  k ö z ö t t  s z o r o s  ö s z -  
s z e f ü g g é s  v a n .  A m e g l a s s u l t  k e r i n g é s  é s  s z ö v e t i  h y p o x ia  a l é t 
f o n t o s s á g ú  s z e r v e k b e n  / m in t  p é l d á u l  az a g y k é r e g ,  a l v e o l u s o k  
v ag y  g l o m e r u l u s o k / s ú l y o s  f u n k c i ó - z a v a r o k a t  o k o z h a t .  A v i s c o s i 
t á s  c s ö k k e n t é s é r e  é s  a  m i c r o c i c u l a t i o  j a v í t á s á r a  i r á n y u l ó  k e z e 
l é s  a  k l i n i k a i  t ü n e t e k  t e l j e s  v i s s z a f e j l ő d é s é t  e r e d m é n y e z i .

•
B e te g a n y a g

1 9 7 7 .  j a n u á r  1 - t ő l  1 9 8 1 .  d e c e m b e r  3 1 - i g  o s z t á l y u n k o n  45 h y p e r 
v i s c o s i t á s  sy n d ro m ás  ú j s z ü l ö t t e t  á p o l t u n k .  A d i a g n o s z t i k u s  k r i 
té r iu m  64 % f e l e t t i  v é n á s  h a e m a t o c r i t  v o l t , / 1 4 / .  A v é r  v i s c o s i -  
t á s á t  m e g h a tá ro z ó  l a b o r a t ó r i u m i  m ó d s z e r r e l ,  m i c r o v i s c o s i m e t e r -  
r e l  nem r e n d e l k e z ü n k .

A v i z s g á l t  ú j s z ü l ö t t e k  g e s t a t i o s  k o r a  3 1 -4 4 .  g e s t . h é t , szü 
l e t é s i  s ú ly ú k  1 2 5 0 -3 2 0 0  g r .  k ö z ö t t  v á l t a k o z o t t .  I r o d a l m i  a d a 
t o k k a l  e g y e z ő e n  m agasabb  v o l t  az  i n t r a u t e r i n  d y s t r o p h i á s o k  a -  
r á n y a ,  m in t  e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t  p o p u l a t i ó b a n  / 1 ,  2 ,  3, 8 , 18 / .

Az 1 .  t á b l á z a t  b e t e g e i n k  é r e t t s é g é t  é s  i n t r a u t e r i n  f e j l e t t 
s é g é t  m u t a t j a .
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A h y p e r v i s c o s i t a s  h á t t e r é b e n  eg y  a lk a lo m m a l  ta l á l tu n k  fo- 
e t o - f o e t a l i s  t r a n s z f u z i ó t .  B e te g a n y a g u n k b a n  eg y  P i e r r e - R o b i n  
sy n d ro m ás ,  egy  W iedem ann-B eckw ith  symdromás ú j s z ü l ö t t  i s  e -  
l ő f o r d u l t .  Egy e s e t b e n  d i a b e t e s e s  an y a  gyerm ekében  é s z l e l t ü n k  
h y p e r v i s c o s i t a s  s y n d ro m á t .

Az e g y e s  k l i n i k a i  t ü n e t e k  é s  k ó r o s  l a b o r a t ó r i u m i  é r t é 
kek  e l ő f o r d u l á s á n a k  g y a k o r i s á g á t  a  2 . á b r á n  m u t a t ju k  b e .

A k ö z p o n t i  i d e g r e n d s z e r i  t ü n e t e k e t  m u ta tó  ú j s z ü l ö t t e k b e n
6 a lk a lo m m a l  v é g e z tü n k  l u m b a l - p u n c t i ó t  i n t r a c r a n i á l i s  v é r z é s  
g y a n ú ja  m i a t t ,  de m inden  e s e t b e n  n o r m á l i s  l i g u o r t  n y e r t ü n k , s  
az  a l k a l m a z o t t  k e z e l é s r e  a  k l i n i k a i  t ü n e t e k  v i s s z a f e j l ő d t e k .
Egy e s e t b e n  n a g y fo k ú  c a r d i o m e g a l i a  é s  c y a n o s i s  m i a t t  c o n g e n i -  
t a l i s  v i t i u m  g y a n ú ja  m e r ü l t  f e l .  9 ú j s z ü l ö t t b e n  j e l e n t k e z e t t  
RDS, t r a n s i t o r i k u s  ta c h y p n o e  f o r m á já b a n .  N agyfokú  i c t e r u s t  21 
b e t e g b e n  t a l á l t u n k ,  k ö z ü lü k  7 e s e t b e n  k e l l e t t  c s e r e t r a n s z f u z i -  
ó t  v é g e z t ü n k .  G y a k o ri  l e l e t  v o l t  a h y p o g ly c a e m ia ;  h y p o c a l c a e -  
m iá t  e g y e t l e n  a lk a lo m m al t u d t u n k  k i m u t a t n i .  T h r o m b o c y to p e n iá t
7 b e te g ü n k b e n  t a l á l t u n k ,  egy  e s e t b e n  b ő r v é r z é s  i s  m a n i f e s z t á 
l ó d o t t .  Több a lk a lo m m a l  é s z l e l t ü n k  g a s t r o i n t e s t i n a l i s  t ü n e t e 
k e t ,  h a s p u f f a d á s t ,  h á n y á s t ,  s u b i l e u s t .

T h e r á p i á s  e l j á r á s u n k  a k ö v e t k e z ő
v o l t :

18 e s e t b e n  r é s z l e g e s  c s e r e t r a n s z f u z i ó t  / 2 ,  7 , 1 9 ,  2 1 /  v é 
g e z tü n k  5 %-os p l a s m a p r o t e i n n e l , 20 m l / t e s t s u l y k g  m e n n y is é g g e l .  
A r é s z l e g e s  c s e r e t r a n s z  f ú z i ó  i n d i c a t i ó j á b a n  nem v o l t  é l e s  l a 
b o r a t ó r i u m i  h a t á r é r t é k ,  m in d ig  a k l i n i k a i  t ü n e t e k k e l  e g y b e v e t 
ve  h a t á r o z t u n k .  O s z tá ly u n k o n  j ó  e r e d m é n y t  l á t t u n k  i n f ú z i ó  mel
l e t t  a d o t t  i n t r a v é n á s  h e p a r i n  k e z e l é s t ő l ,  m e ly e t  23 e s e t b e n  
v é g e z ü n k .  Az i r o d a lo m b a n  nem t a l á l u n k  e g y é r t e l m ű  a d a t o k a t  a  h e
p a r i n  u j s z ü l ö t t k o r i  a d a g o l á s á r ó l  / 1 7 / ,  mi 400 E / k g / d i e  h e p a -  
r i n t  a d tu n k  n égy  r é s z l e t b e n ,  f i z i o l ó g i á s  NaCl o l d a t b a n .

A h e p a r i n  k e z e l é s t  48 ó r á n á l  h o s s z a b b  i d e i g  nem f o l y t a t 
t u n k .  Ha l é n y e g e s  j a v u l á s  nem k ö v e t k e z e t t  b e ,  r é s z l e g e s  c s e r e 
t r a n s z f u z i ó t  v é g e z t ü n k .  A f e n t  e m l í t e t t  23 e s e t b e n  a  h e p a r i n  
k e z e l é s  m e g f e l e lő n e k  b i z o n y u l t .

A h e p a r i n  t h e r á p i a  c é l j a  a  h y p e r v i s c o s i t a s  k ö v e t k e z t é b e n  
m e g l a s s u b b o d o t t  k e r i n g é s  m i a t t  k i a l a k u l ó  t h r o m b o s i s  h a j  l a m ,  szö
v e t i  h y p o x ia  c s ö k k e n t é s e ,  a m i c r o c i r c u l a t i o  j a v í t á s a .

A k i a l a k u l t  m ik ro th ro m b u s o k  to v á b b  r o n t j á k  a  h e l y i  k e r i n 
g é s t ,  f o k o z v a  e z z e l  a s z ö v e t i  h y p o x i á t  é s  a c i d o s i s t .

A h e p a r i n  t h e r á p i a  k o n t r o l l á l á s á r a  az  u t ó b b i  i d ő b e n  r é s z 
ben a g y ő r i  V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l l o m á s , r é s z b e n  h e l y i  l a b o r a t ó r i u 
munkra tá m a s z k o d v a  r é s z l e t e s e b b  v é r a l v a d á s i  v i z s g á l a t o k a t  v é 
g e z tü n k .  K ü lö n ö s  f i g y e l m e t  f o r d í t o t t u n k  az á n t i t h r o m b i n - I I I  
m e g h a t á r o z á s á r a ,  m iv e l  a  h e p a r i n  a n t i c o a g u l a n s  h a t á s a  e z e n  k e 
r e s z t ü l  é r v é n y e s ü l  / 1 5 / .  Az a n t i t h r o m b i n - I I I  a k t i v i t á s  m eg h a tá 
r o z á s á t  B o e h r in g e r -M a n n h e im  t e s z t t e l  v é g e z tü k  e l  7 h y p e r v i s c o 
s i t a s  sy n d ro m ás  ú j s z ü l ö t t b e n .  A k o n t r o l l  c s o p o r t  h a s o n l ó  g e s t .
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k o r ú  é s  s z ü l e t é s i  s ú l y ú  e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t e k b ő l  á l l t .  E r e d 
m é n y e in k e t  a  2 .  t á b l á z a t b a n  f o g l a l t u k  ö s s z e .  M in t  l á t h a t ó ,  az  
a n t h i t h r o m b i n - I I I  a k t i v i t á s  mind a  h y p e r v i s c o s i t a s  s y n d ro m á s ,  
m ind  a  k o n t r o l l  c s o p o r t b a n  a  f e l n ő t t  é r t é k n e k  m e g k ö z e l i t ő e n  45 
%-a. E s z i n t  m e l l e t t  még é r v é n y e s ü l  a  h e p a r i n  a n t i t h r o m b i t i c u s  
h a t á s a  / 1 6 / .

V é r z é s e s  szö v ő d m é n y t  e g y e t l e n  h e p a r i n  k e z e l é s b e n  r é s z e 
s ü l t  b e t e g n é l  sem é s z l e l t ü n k .  4 d i a g n o s z t i k a i  h a t á r e s e t b e n  
c s u p á n  i n f ú z i ó  a d á s á r a  v o l t  s z ü k s é g .

K é t  e x i t u s  t ö r t é n t :  a P i e r r e - R o b i n  syn d ro m ás  g y e r m e k e t ,  
v a l a m i n t  s e p s i s  m e l l e t t  f e l l é p ő  m e l l é k v e s e  a p o p l e x i a  m i a t t  
még eg y  ú j s z ü l ö t t e t  v e s z í t e t t ü n k  e l .  A t ö b b i  c s e c s e m ő t  3 h a 
v o n t a  e l l e n ő r i z t ü k  k o r a s z ü l ö t t  u t ó g o n d o z á s u n k o n .  Ennek s o r á n  
m in d en  e s e t b e n  n o r m a l i s  s o m a t i c u s  é s  p s z i c h o m o t o r o s  f e j l ő d é s t  
é s z l e l t ü n k .

M e g b e s z é lé s

A h y p e r v i s c o s i t a s  sy n d ro m a  e l ő f o r d u l á s a  i r o d a l m i  a d a to k  s z e 
r i n t  5 % k ö r ü l  v a n ,  de  a z  i n t r a u t e r i n  d y s t r o p h i a s  ú j s z ü l ö t t é 
b e n  j ó v a l  g y a k o r ib b  / 3 ,  1 0 ,  1 8 / .

T ü n e t t a n a  nem s p e c i f i k u s ,  an y a g u n k b a n  a  symptomák m eg o sz
l á s a  csaknem  m e g e g y e z e t t  a  K e r e p e s i  é s  m t s a i  / 1 1 /  á l t a l  é s z 
l e l t e k k e l .  A m e g r o m lo t t  k e r i n g é s  é s  s z ö v e t i  h y p o x ia  e re d m é n y e 
k é n t  o l y a n  l é t f o n t o s s á g ú  t e r ü l e t e k e n ,  m in t  az  a l v e o l u s o k  / 4 / ,  
g lo m e r u lu s o k  v ag y  a g y k é r e g ,  s ú l y o s  f u n k c i ó - z a v a r o k  l é p h e t n e k  
f e l .  Ha t a r t ó s  a  h y p o x i a ,  a k á r o s o d á s  i r r e v e r s i b i l i s  i s  l e 
h e t .  M e g f e l e lő  k e z e l é s  h a t á s á r a  a  k l i n i k a i  t ü n e t e k  j a v u l n a k , i l 
l e t v e  t e l j e s e n  m e g s z ű n te k .

O s z tá ly u n k o n  j ó  e r e d m é n y t  l á t t u n k  a  hagyom ányos k e z e l é s i  
mód, a  r é s z l e g e s  c s e r e t r a n s z f u z i ó n  / 2 1 / k i v ü l  i n f ú z i ó  m e l
l e t t  a l k a l m a z o t t  i n t r a v é n á s  h e p a r i n  k e z e l é s t ő l .  A h e p a r i n  tb e -  
r á p i a  c é l j a  a  h y p e r v i s c o s i t á s  k ö v e t k e z t é b e n  i r te g la s u b b o d o t t  
k e r i n g é s  m i a t t  k i a l a k u l ó  s t a s i s ,  t h r o m b o s i s  h a j l a m  csökkentése.
A h e p a r i n  k e z e l é s t  t e r m é s z e t e s e n  i l y e n  i n d i c a t i o  a l a p j á n  i s  
c s a k  v é r a l v a d á s  k o n t r o l l á l á s a  m e l l e t t  c é l s z e r ű  v é g z e n i .

B e te g a n y a g u n k b a n  v é r z é s e s  s z ö v ő d m én y t  nem é s z l e l t ü n k .  Az 
e g y e t l e n  c se c se m ő b e n  k i a l a k u l t  k é t o l d a l i  m e l l é k v e s e  v é r z é s t  az 
i n t e n z i v  k e z e l é s  e l l e n é r e  roh am o san  s ú ly o s b o d ó  s e p s i s  k ö v e t k e z 
m ényének t a r t o t t u k .

F e l m e r ü l h e t  a  k é r d é s ,  hogy i n f ú z i ó  m e l l e t t  i v .  h e p a r i n n a l  
k e z e l t  ú j s z ü l ö t t e k b e n  d ö n t ő  v o l t - e  a z  a l k a l m a z o t t  t h e r á p i a ,  a -  
v a g y  e z e k b e n  az  e s e t e k b e n  a  h y p e r v i s c o s i t a s  s p o n tá n  i s  megszűn
h e t e t t  v o l n a .  A k é r d é s t  e g y é r t e l m ű e n  e l d ö n t e n i  nem t u d j u k ,  de 
m eggyőződésünk  é s  g y a k o r l a t i  t a p a s z t a l a t u n k ,  hogy . a  r é s z l e g e s  
v é r c s e r é r e  nem s z o r u l ó ,  de a  k l i n i k a i  t ü n e t e k  a l a p j á n  r o s s z  
á l l a p o t b a n  l é v ő  ú j s z ü l ö t t e k  a  h e p a r i n  k e z e l é s  h a t á s á r a  g y o r s a b 
b a n  j a v u l t a k ,  m in t  a n é l k ü l .  U t á n k ö v e té s e s  v i z s g á l a t a i n k  m in 
d en  e s e t b e n  l e g a l á b b  eg y  é v r e  t e r j e d n e k  k i .  E zek  s o r á n  a  k o 
r á b b a n  h y p e r v i s c o s i t a s  syndrom a m i a t t  o s z t á l y u n k o n  á p o l t  g y é r -



89

raekek e g y ik é b e n  sem t a l á l t u n k  s o m a t i c u s  v ag y  f u n k c i o n á l i s  k á 
r o s o d á s r a  u t a l ó  j e l e k e t ,  p s z y c h o m o to ro s  f e j l ő d é s ü k  m e g f e l e l ő .

Az e d d i g i  t a p a s z t a l a t o k  a r r a  u t a l n a k ,  hogy  a  t ü n e t e g y ü t 
t e s  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  i g e n  s ú l y o s  á l l a p o t ,  de  k e d v e z ő  k im e 
n e t e l  e s e t é n  k é s ő i  szö v ő d m én n y e l  s z e r e n c s é r e  nem k e l l  s z á m o l 
n i .

IRODALOM

/ 1 /  B azsó  I .  é s  L u d án y i  K. : G y e rm ek g y ó g y ász a t  2_2, 566 /1 9 7 2 /
/ 2 /  B r a n s ,  Y .W ., M.D. e t  a l . s  P e d i a t r i c s  68 ,  175 /1 9 8 1 /
/ 3 /  C a s s a d y ,G .s  P e d i a t ,  C l in .N .A m .  Í J ,  79 / 1 9 7 0 /
IÁI D ansk,D .M . an d  S t e v e n s , L .H . : L a n c e t  2 ,  499 /1 9 6 4 /
/ 5 /  G a t t i , R. A. ,M.'D. e t  a l . s  J . P e d i a t .  69_, 1063 /1 9 6 6 /
/ 6 / G iom bi,A . an d  B u rn a r d ,  E .D .s  B i o r h e o l o g y ,  j j ,  315 /1 9 7 0 /
H I  G o l d b e r g ,K . , M.S. e t  a l . s  P e d i a t .  69 , 419 / 1 9 8 2 /
/ 8 / G r o s s , G .P .  e t  a l . i  J . P e d i a t .  82 , 1004 / 1 9 7 3 /
/ 9 /  G r o s s , G .P .  and  H athw ay,W .E. : P e d i a t . R é s .  (5, 5 9 3 .  /1 9 7 2 /

/ 1 0 /  H ak an so n ,D .O . and Oh, W„ : B i o i .  N e o n a t .  3J7, 109 /1 9 8 0 /
/ 1 1 /  K e r e p e s i  T. é s  m t s a i :  O r v . H e t i l .  1 1 8 , 2649 /1 9 7 7 /
/ 1 2 /  K o n t r a s , M.D. e t  a l . s  J . P e d i a t .  J76, 214 . / 1 9 7 0 /
/ 1 3 /  L a p p a la in e n ,M .D .  and  K o u v a l a i l e n ,  M.D.s C l i n .  P e d .  1 1 , 4 6 2 .  

/1 9 7 2 /
/ 1 4 /  R a m a m u r th y ,R .S . , M.D. an d  B r a n s , Y .W ., M .D .s P e d i a t .  6 8 ,

168 /1 9 8 1 /
/ 1 5 /  Sas  G éza: O r v . H e t i l .  12 3 .  959 /1 9 8 2 /
/ 1 6 /  S c h i p p e r ,H .G . e t  a l . s  L a n c e t  2_, 854 /1 9 7 8 /
/ 1 7 /  S e s h a r d i , R . S .  and G o o d a l l , K . t  P a e d i a t r i c i a n  j í ,  90 /1 9 8 0 /  
/ 1 8 /  S t e v e e n s ,K .  and  W ir th ,H .  : J . P e d i a t .  9J7. 1 1 8 .  /1 9 8 0 /
/ 1 9 /  V i rá g  I .  é s  m t s a i ;  O rv o s k é p z é s  5_3, 454 / 1 9 7 8 /
/ 2 0 /  W e l l s , R . : New E n g l .  J .M e d .  2 8 3 .  /1 9 7 0 /  183 .
/ 2 1 /  W i r t h ,F .H .  e t  a l . s  P e d i a t .  R és .  19 ,  372 / 1 9 7 5 /
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AT- I I I  a k t i v i t á s  HV s y n d r . AT—I I I  a k t i v i t á s c o n t r o l l  csop«

IU/ml f e ln ő t t  érték* 
% IU/ml f e l n ő t t  é r t é k *  

%

K.G. 1 1 ,6 6 0 ,4 H . I . 9 ,4 4 8 ,9
Sz . A. 7 ,7 4 0 ,1 N .Z . 9 ,7 5 0 ,5
C s .S z 7 ,7 4 0 ,1 T.K. 7 ,0 3 6 ,4 5
G • Zs • 1 1 ,1 5 7 ,8 K.V. 8 ,1 4 2 ,2
N,É. 1 0 ,3 5 3 ,6 H.M. 5 ,6 2 9 ,2
K .J . 7 ,6 3 9 ,6
T.R. 5 ,9

Á t l a g 8 ,6 8 4 6 ,0 7 ,9 6 4 1 ,4
SD + 2,14 + 1 1 ,1 + 1 ,7 3 + 9 , 0

♦ F e l n ő t t  n o rm a l  p la s m a  a k t i v i t á s  1 9 ,2  IU /m l .

2 . t á b l á z a t

A n t i t h r o m b i n - I I I  a k t i v i t á s  h y p e r v i s c o s i t a s  syndrom ás ú j s z ü 
l ö t t e k b e n  é s  a  c o n t r o l !  c s o p o r tb a n
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Tünetek

Központi
idegrendszeri

Cyanosis

Plethora

PDS

Cardiomegalia

Gastrointestinalis

Hypogiycaemia 
(vércukor érett < 1,65 

korai <1,20 
mmoi/t

Hypocalcaemia 
seCa<2,0 m m o l/l

Hyperbilirubinaemia 
(seBi >210/umol/l

Thrombocytopenia 
(thr <60.000

2 . á b r a
Az e g y e s  k l i n i k a i  t ü n e t e k  é s  k ó r o s  l a b o r a t ó r i u m i  

é r t é k e k  e l ő f o r d u l á s á n a k  g y a k o r i s á g a
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ANTAL M.TŐTH -  MIHÁLY HORVÁTH -  LÁSZLÓ SZRÁGA

FEATURES OF THE KINETICS OF EFFECT AT MEDICAMENTS AFFECTING 
ON HAEMOSTASIS AT AGE OF INFANCY

The way o f  a f f e c t i n g  o f  t h e  m ed ica m e n ts  a t  a g e  o f  i n f a n c y  i s  
i n f l u e n c e d  by  p a r t i c u l a r  p h y s i o l o g i c a l  f a c t o r s  c h a r a c t e r i s t i c  
i n  t h i s  a g e i  t h e  i n c r e a s e d  p e r m e a b i l i t y  o f  i n d i v i d u a l  meijbra- 
n e s ,  t h e  d i f f e r e n t  r a t i o  o f  s p a c e s  f o r  l i q u i d  / d i s t r i b u t i o n / ,  
t h e  p a r t i c u l a r  p r o t e i n - m e d ic a m e n t  bond / t r a n s p o r t / ,  t h e  low  
c l e a r e n c e ,  t h e  t e m p o ra ry  p r e m a t u r e n e s s  o f  enzym es f o r  m e ta b o -  
l i s a t i o n  o f  m ed ica m e n ts  / e l i m i n a t i o n / ,  t e n d e n c y  t o  a c i d o s i s ,  
e t c .  T h a t  i s  i n c r e a s e d l y  v a l i d  f o r  m ed ica m e n ts  a f f e c t i n g  on 
h a e m o s t a s i s .

T h i s  p a p e r  c l a im s  t o  sum m erize  on a b a s e  o f  d a t a  o f  l i 
t e r a t u r e  w h e th e r :

1 . /  w h a t  k i n d  o f  i n f l u e n c e  on h a e m o s t a s i s  o f  i n f a n t  h a s  t h e  
t r a e t m e n t  a p p l i e d  d u r i n g  t h e  p r e g n a n c y  o r  t o  t h e  m o th e r  
d u r i n g  t h e  l a b o u r ;

2 .1  w h a t  i s  t h e  way o f  t h e  a c t i o n  o f  m e d ic a m e n ts  p r i m a r i l y  a f 
f e c t i n g  on h a e m o s t a s i s  a t  ag e  o f  i n f a n c y  / h e p a r i n ,  i n h i b i 
t o r s  t o  s y n t h e s i s  o f  p r o s t a g l a n d i n ,  a n t i p r o t h e a s e s ,  f i b r i -  
n o l i t i c s  e t c . / ,  i . e .  how t h e i r  e f f e c t s  a r e  a l t e r e d  by  p a r 
t i c u l a r  f a c t o r s  o f  t h e  a g e ;

3 . /  w h a t  k i n d  o f  h a z a r d o u s  e f f e c t s  c o u l d  b e  r e c k o n e d  a t  d i f f e 
r e n t  t h e r a p i c  t r e a t m e n t s  a p p l i e d  t o  t h e  i n f a n t  a t  t h i s  age, 
how t h e  k i n e t i c s  o f  e f f e c t  o f  " h a e m o t y p t i c s "  a r e  a l t e r e d  
by s i n g l e  m e d ic a m e n ts ,  and  w h a t  a r e  t h e  c h a n g e s  a l l  ó f  
t h i s  a t  i n f a n t s  and  p r e m a t u r e  i n f a n t s .

ANTAL M.TŐTH -  MIHÁLY HORVÁTH -  LÁSZLÓ SZRÁGA

DIE EIGENSCHAFTEN DER WIRKUNGSKINETIK DER MEDIKAMENTE AUF DIE 
HAEMOSTASE IM NEUGEBORENALTER

Die W irk u n g sw e ise  d e r  M edikam ente  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  w i r d  
von den  f ü r  d i e s e s  L e b e n s a l t e r  c h a r a k t e r i s t i s c h e n  p h y s i o l o g i 
s c h e n  F a k t o r e n  b e e i n f l u s s t : ,  d i e  g e s t e i g e r t e  P e r m e a b i l i t ä t  d e r  
e i n z e l n e n  Membrane, d a s  ab w e ic h e n d e  V e r h ä l t n i s  d e r  F l ü s s i ^ c e i t -  
räume / D i s t r i b u t i o n / ,  d i e  e i g e n a r t i g e  E iw e is s -A rz n e i -V e rb in d u n g  
/T ransport/ ,  das n ied rige  Clearence, de vorübergehende U n r e i f e  d e r  d i e
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A r z n e i e n  m e t a b o l i z i e r e n d e n  Enzyme / E l i m i n a t i o n / ,  d i e  N e ig u n g  
z u r  A z id o s e ,  usw. Das i s t  g e s t e i g e r t  g ü l t i g  f ü r  d i e  A r z n e i e n ,  
d i e  a u f  d i e  H aem o s ta se  w i r k e n .

Das Z i e l  i h r e s  R e f e r a t e s  i s t  e s ,  a u f g r u n d  l i t e r a r i s c h e r  
D a te n  zu  v e r s u c h e n  z u s a m m e n z u fa s s e n ,

1 .  / w as f ü r  e i n e  W irk u n g  d i e  w äh ren d  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  oder
d e r  G e b u rt  b e i  d e r  M u t t e r  a n g e w a n d te n  v e r s c h i e d e n e n  Be
h a n d lu n g e n  a u f  d i e  H a e m o s ta se  d e s  N e u g e b o re n e n  h a b e n ,

2 .  / w ie  d i e  v o r  a l l e m  a u f  d i e  H a em o s ta se  w i r k e n d e n  A r z n e ie n
im  N e u g e b o r e n e n a l t e r  / H e p a r i n ,  d i e  P r o s t a g l a n d i n -
S y n t h e s e  hemmende M ed ik am e n te n ,  A n t i p r o t e a s e n ,  F i b r i n o l i -  
t i k e n  u s w . /  w i r k e n ,  bzw . w ie  d i e  e i g e n a r t i g e n  l e b e n s a l t e r  
s p e c i f i s c h e n  F a k t o r e n  i h r e  W irkung  ä n d e r n ,

3 .  / m i t  w e lch en  s c h ä d l i c h e n  h a e m o s t a s e o l o g i s c h e n  N eb en w irk u n 
g e n  man w ährend  d e r  v e r s c h i e d e n e n  T h e ra p ie a n w e n d u n g e n  b e i  
N e u g eb o ren en  r e c h n e n  k a n n ,  w ie  d i e  v e r s c h i e d e n e n  A r z n e ie n  
i n  d ie sem  L e b e n s a l t e r  d i e  W i r k u n g s k i n e t i k  d e r  " H a e m o s t ip -  
t i k e n "  v e r ä n d e r n ,  u nd  w ie  s i c h  d i e s  a l l e s  b e i  r e i f e n  Neu
g e b o r e n e n  und F r ü h g e b o r e n e n  ä n d e r t .

ANTAL M.TÓTH -  MIHÁLY HORVÁTH -  LÁSZLÓ SZRÁGA

LA PROPRECOJ DE LA EFIKOKINETIKO DE LA MEDIKAMANTOJ, INFLUAN- 
TAJ LA NOVNASKITAGAN HEMOSTAZON

La n o v n a s k i t a g a n  e f i k o n  de  l a  m ed ik a m e n to j  i n f l u a s  s p e c i a l a j , 
t i u n  agon  k a r a k t e r i z a j  f a k t o r o j : l a  p l i  g r a n d a  p e r m e a b i l e c o  
de  k e l k a j  m em b ran o j , d i f e r e n c a j  p r o p o r c i o j  de l a  f l u i d s p a c o j  
/ d i s t r i b u c i o / , s p e c i a l a  k u n l i g o  d e l  l a  a lb u m in o  k a j  medikamenr- 
t o j  / t r a n s p o r t o / ,  m a l a l t a  c l e a r e n c e ,  t r a n s i t o r i a  m a lm a tu re c o  
de  l a  e n z im o j , k i u j  l a  m e d ik a m e n to jn  m e t a b o l i z a s  / e l i m i n a d o / ,  
a c id o z e m o ,  k t p .  T i u j  a k c e n t i t e  k o n c e r n a s  l a  m e d ik a m e n to jn , i n -  
f l u a n t a j n  l a  h e m o s ta z o n .

A

La c e l o  de l a  r e f e r a j o  e s t a s  p r o v i  l a  re sú m a d o n ,  cu
1 . / k i a j n  e f i k o j n  h a v a s  p r i  l a  n o v n a s k i t a  h e m o s ta z o  l a  d i v e r s -

t i p a j  k u r a c a d o j  é e  l a  g r a v e d u l i n o ,  aü  ée  l a  p a t r i n o  dum 
n a s k o ;

2 .  / k i e l  e f i k a s  e n  l a  n o s n a s k i t a g o  l a  p r i m ä r e  h em o s ta z o n  i n f l u -
a n t a j  m ed ik am en to j  / h e p a r i n o ,  p r o s t a g l a n d i n - s i n t e z o n  i n h i -  
b p n t a j , a n t i p r o t e a z a j  k a j  f i b r i n o l i t i k a j  m ed ik am en to j  , k tp ./ ,  
k a j  k i a m a n i e r e  m o d i f a s  i l i a j n  e f i k o j n  l a  p r o p r e c a j  á g a j  
f a k t ö r o j ;

3 .  / k i a j n  dom agajn  h e m o s t a z a j n  f l a n e f i k o n  n im p o v as  a t e n d i  dum
l a  d i v e r s a j  t e r a p i o j  be  l a  n o v n a s k i t o .  K i e l  m o d i f a s  k e l k a j  
m ed ik am en to j  l a  e f i k o k i n e t i k o n  de l a  h e m o s t ip t ik u m o j  en
t i u  a§o ,  k a j  t i u j  k i a m a n i e r e  S a n g i^ a s  b e  n o v n a s k i t o j  k a j  
c e  p r e m a t u r o j .
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M.TŐTH ANTAL -  HORVÁTH MIHÁLY -  SZRÁGA LÁSZLÓ

A HEMOSZTÁZISRA HATÓ GYÓGYSZEREK HATÁSKINETIKÁJÁNAK UJSZÜLÖTT- 
KORI SAJÁTOSSÁGAI

A g y ó g y s z e re k  é s  a z  egyéb  g y ó g y á s z a t i  l e h e t ő s é g e k  szám ának  s z in 
t e  r o b b a n á s s z e r ű  n ö v e k e d é s é v e l  az  o r v o s i  g y a k o r l a t  e g y i k  közpon
t i  k é r d é s é v é  v á l t ,  hogy l e h e t s é g e s - e  s e m a t i z á l n i  m in d e z e k  a l k a l 
m a z á s á t ,  i l l .  m en n y ib en  k e l l  s z á m í t a n i  a  v á r h a t ó  g y ó g y s z e r r e a k 
c i ó k  t e k i n t e t é b e n  em ber é s  em ber k ö z ö t t  k i s e b b ,  v a g y  nagyobb  kü
l ö n b s é g e k r e  .

A t a p a s z t a l a t  e g y é r t e l m ű e n  az  u t ó b b i t  i g a z o l j a :  a z  e g y e d i  
g y ó g y s z e r r e a k c i ó t ,  a d o t t  g y ó g y s z e r  h a t á s o s s á g á t ,  v a g y  h a t á s t a 
l a n s á g á t  i g e n  sok  k ü l s ő  é s  b e l s ő  t é n y e z ő  h a t á r o z z a  meg. Ezek 
k ö z ü l  a  l e g f o n t o s a b b a k  az é l e t k o r ,  a  n e m ,  a 
t e s t s ú l y ,  a t á p l á l t s á g !  á l l a p o t ,  
a  t e r h e s s é g ,  a  l a k t á c i ó ,  a  g e n e t i 
k a i  a d o t t s á g o k ,  k ü l ö n f é l e  b e t e g s  é -  
g e k ,  s t b .  / 1 5 ,  1 8 / .  A g y ó g y s z e r r e a k c i ó  u g y a n a z o n  b e t e g n é l  i s  
m e g v á l t o z h a t  a r á n y l a g  r ö v i d  i d ő  a l a t t  a  g y ó g y s z é r f e l s z i v ó d á s , 
m e g o s z l á s ,  s z a b a d - k ö t ö t t  a r á n y ,  m e t a b o l i z á l á s , k i v á l a s z t á s ,  r e 
c e p t o r é r z é k e n y s é g ,  s t b .  m ó d o s u lá s á v a l  / 1 . á b r a / .

Ha k i e m e l j ü k  a z  é l e t k o r t  a  g y ó g y s z e r r e a k c i ó t  
m e g h a tá ro z ó  t é n y e z ő k  k ö z ü l ,  4 e l t é r ő  s a j á t o s s á g ú  é l e t s z a k a s z t  
k ü l ö n b ö z t e t h e t ü n k  meg:

-  a  p e r i n a t á l i s  i d ő s z a k o t ,
-  a  c s é c s e m ő -  é s  g y e r m e k k o r t ,
-  a  f e l n ő t t -  é s
-  a z  a g g k o r t .

Ezek k ö z ü l  az  e l s ő  / p e r i n a t á l i s /  é l e t s z a 
k a s z  nak a f a r m a k o l ó g i a i  s a j á t o s s á g a i v a l  a  " f e j l ő d ő  s z e r v e 
z e t  g y ó g y s z e r t a n a "  /d e v e lo p m e n t  p h a rm a c o lo g y ,  E n t w i c k l u n g s p h a r 
m a k o lo g ie /  f o g l a l k o z i k ,  am ely n ek  e l i s m e r t  m ű v e lő je  Szórády .M un
k á s s á g á n a k  ta n u lm á n y o z á s a  / 2 3 ,  2 4 ,  25 ,  26 , 2 7 /  k ö z e l e b b  v i t t  
b e n n ü n k e t  a  tém a m e g is m e ré s é h e z .

A p e r i n a t á l i s  i d ő s z a k o t  f a r m a k o l ó g i a i  s z e m p o n tb ó l  3 s a j á 
t o s  r e a k c i ó j u  s z a k a s z r a  b o n t j á k :
-  a  p r é n a t á l i s  / f ö t á l i s ,  p l a c e n t á r i s / ,
-  az  i n t r a  p a r tu m  é s
-  a  p o s z t n a t á l i s  / n e o n a t á l i s /  k o r r a .

R e fe rá tu m u n k b an  e z e k  k ö z ü l  az ú j s z ü l ö t t k o r  
h e m o s z tá z i s á n a k  f a r m a k o l ó g i a i  k a p c s o l a t a i v a l  k i v á n u n k  f o g l a l 
k o z n i .  I r o d a l m i  a d a to k  a l a p j á n  t á r g y a l j u k  a z t  a  k é r d é s t ,

I .  hogyan  f e j t i k  k i  h a t á s u k a t  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  a  h e m o s z tá -  
z i s r a  h a t ó  g y ó g y s z e r e k ,  a z t  m i ly e n  s a j á t o s  é l e t t a n i  t é n y e 
zők h a t á r o z z á k  meg é s  m ó d o s í t j á k .
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I I .  h o g y a n  h a tn a k  a z  ú j s z ü l ö t t  h e m o s z t á z i s á r a  a z  an y án ak  a 
t e r h e s s é g  a l a t t  a d o t t  g y ó g y s z e r e k ;

I I I .  h o g y a n  b e f o l y á s o l j á k  a  h e m o s z t á z i s t ,  a  v é r a l v a d á s r a  h a 
t ó  g y ó g y s z e re k  h a t á s m ó d j á t  a z  u j s z ü l ö t t k o r b a n  eg y éb  c é l 
l a l  a l k a l m a z o t t  k e z e l é s i  e l j á r á s o k ,  m i ly e n  g y ó g y s z e r  i n 
t e r a k c i ó k k a l  s z á m o l h a tu n k .

I .

A h e m o s z t a t i k u s  g y ó g y s z e r e k  h a t á s m ó d j á t  a z  u j s z ü l ö t t k o r -  
b an  i s  a z  a d o t t  é l e t k o r  s a j á t o s  f a r m a k o k i n e t i k a i  é s  - d i n á m i -  
á s  s a j á t o s s á g a i  h a t á r o z z á k  meg. E m e l l e t t  a z t  i s  ^ f ig y e lem b e  
k e l l  v e n n i ,  hogy az  e l s ő  é l e t n a p o k b a n  az  a l a p - h e m o s z tá z i s  nor
m á l i s  k ö rü lm én y e k  k ö z ö t t  m e n n y i s é g i l e g  é s  m i n ő s é g i l e g  i s  e l 
t é r  a  f e l n ő t t i t ő l  / 1 1 , 2 8 / .

1 .  F a r m a k o k i n e t i k a i  é s  - d i n á m i á s  s a j á t o s s á g o k  az  ú j s z ü l ö t t -  
k o r b a n

Az ú j s z ü lö t tk o r  t a r t a n á t  farmakológia! szempontból nehéz pontosan megha
t á r o z n i .  Erre az é le ts z a k a s z ra  jellem ző " e l té rő  gyógyszerreakció" mögött 
s a já to s a n  biokémiai h e ly z e t  á l l ,a m e ly  mértékében é s  időtartamában e l t é r ő  
l e h e t ,  a z  ú j s z ü l ö t t  s z ü l e t é s i  s ú l y á t ó l ,  é r e t t s é g i  f o k á t ó l  é s  
g e n e t i k a i  a d o t t s á g a i t ó l  f ü g g ő e n .  Az e l s ő  5 - 1 0  n ap  azo n b an  min
d e n  s z e m p o n tb ó l  k r i t i k u s ,  m i v e l  a  g y ó g y s z e r h a t á s t  m e g h a tá ro z ó  
l e g f o n t o s a b b  f a r m a k o k i n e t i k a i  t é n y e z ő k  / a z  a b s z o r p c i ó ,  a f e 
h é r j e k ö t é s ,  a d i s z t r i b ú c i ó ,  a  b i o t r a n s z f o r m á c i ó  é s  a k i v á l a s z 
t á s / ,  v a l a m i n t  a f a r m a k o d i n á m i á s  f a k t o r o k  / a  r e c e p t o r o k ,  c é l 
s z e r v e k  é r z é k e n y s é g e ,  a  r e g u l á c i ó s  r e n d s z e r e k  a k t i v i t á s a /  e b 
b e n  a z  i d ő s z a k b a n  t é r n e k  e l  a  l e g i n k á b b  a  k é s ő b b i  é l e t k o r o k é 
i t ó l  / 2 . t á b l á z a t / .

1 .  M in d eze k  k ö z ü l  még a z  a b s z o r p c i ó  t e r é n  a  l e g 
k i s e b b  a k ü l ö n b s é g :  a  l e g t ö b b  g y ó g y s z e r  f e l s z í v ó d á s a  u -  
g y a n i s  az u j s z ü l ö t t k o r b a n  h a s o n l ó ,  e s e t l e g  még g y o rs a b b
i ^ , m i n t  a k é s ő b b i e k  s o r á n .  Ennek az l e h e t  a z  o k a ,  hogy  az 
e l s ő  é l e t n a p o k b a n  á l t a l á b a n  f o k o z o t t  a  b i o l ó g i a i  membránok 
p e r m e a b i l i t á s a .

2 .  V a l ó s z i n ü l e g  u g y a n e z e n  f o k o z o t t  p e r m e a b i l i t á s r a  v e z e t h e t ő  
a z  i s  v i s s z a ,  h o g y  a z  u j s z ü l ö t t k o r b a n  a  d i s z t r i b ú 
c i ó  a g y ó g y s z e r e k  m e g o s z l á s a  é s  a z  e g y e s  f o l y a d é k t e r e k  
k ö z ö t t  g y o r s a b b a n  k ö v e t k e z i k  b e .  Az u j s z ü l ö t t k o r r a  j e l l e m 
z ő  nagyobb e x t r a c e l l u l á r i s  t é r  s z i n t é n  f a r m a k o k i n e t i k a i  kö
v e tk e z m é n y e k k e l  j á r :  m e g h a tá r o z z a  a g y ó g y s z e r e k  / a k t u á l i s  
k o n c e n t r á c i ó j á t .

3 .  A b i o t r a n s z f o r m á c i ó  k é p e s s é g e  é r e t t , e -  
g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  i s  j e l e n t ő s e n  c s ö k k e n t :  a g y ó g y -  
s z e r m e t a b o l i z m u s t  v é g z ő  en z im e k  az  e l s ő  é l e t n a p o k b a n  e l é g 
t e l e n ü l  m űködnek, a m e ly n e k  c s ö k k e n t  i n a k t i v á l á s ,  k i v á l a s z 
t á s ,  i l l .  g y ó g y s z e r h a t á s  e g y a r á n t  l e h e t  e r e d m é n y e .  Ezen en
z im ek  é r é s e  k b .  3 0 -6 0  n a p i g  t a r t » .  Az a k t i v á l ó d á s  i d ő s z a k a ,  
a z  u n .  " f a r m a k o l ó g i a i  a d a p t á c i ó "  r é 
s z e  a  K e r p e l - F r o n i u s  á l t a l  ' ^ o s z t n a t á l i s  b i o k é m i a i  / e n z im /
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a d a p t á c i ó " - n a k  n e v e z e t t  é r é s i  f o l y a m a tn a k  / 2 7 / .  Ennek b e 
k ö v e t k e z t é i g  az  ú j s z ü l ö t t ,  v a g y  a  f i a t a l  c se c sem ő  é r e t l e n  
e n z i m k é s z l e t é v e l  úgy t e k i n t h e t ő ,  m in t  e g y  l á t e n s  f a rm a k o -  
g e n e t i k a i  e n z i m o p á t i á s  f e l n ő t t .

A h e m o s z t á z i s r a  h a t ó  g y ó g y s z e re k  k ö z ü l  a  s z i n t e t i k u s  K- 
v i t a m in  k é s z i t m é n y e k ,  a s z a l i c i l á t o k  az  e l é g t e l e n  g l u k u -  
r o n i z á l á s  m i a t t  f e lh a lm o z ó d h a tn a k  é s  k o m p e t i t i v e  g á t o l 
h a t j á k  a k o n j u g á l t  b i l i r u b i n  k e le tk e z é s é t .U g y a n e z e n  gyógy
s z e r e k  m ár t e r á p i á s  adagban  i s  m e th e m o g lo b in  k ép ző k  l e 
h e tn e k  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  / 1 8 / .

4 .  A g y ó g y s z e r t r a n s z p o r t o t , a  v é r f e h é r 
j é k  s z á l l i t ó  k a p a c i t á s á t  j e l e n t ő s  m é r té k b e n  b e f o l y á s o l h a t 
j á k  s a j á t o s ,  e r r e  a z  é l e t k o r r a  j e l l e m z ő  t é n y e z ő k ,  m idének  
e l ő t t  a b i l i r u b i n ,  am ely  -  h a s o n l ó a n  a  l e g t ö b b  g y ó g y s z e r 
hez  -  a l b u m i n n a l  t r a n s z p o r t á l ó d i k  / 2 5 / .

A g y ó g y s z e re k  tú ln y o m ó  r é s z e  nem k é p e s  a  b i l i r u b i n t  l e 
s z o r í t a n i  az  a l b ú m i n r ó l ,  é s  i g y  m e g v á l t o z i k  a  g y ó g y s z e r  
k ö t ö t t  é s  s z a b a d  / f a r m a k o l ó g i a i l a g  a k t i v /  f r a k c i ó j á n a k  az  
a r á n y a  az  u t ó b b i  j a v á r a .  Mindez a z z a l  j á r h a t ,  hogy a t o x i -  
k u s  ad ag o k  i s  t o x i k u s  t ü n e t e k e t  o k o z h a tn a k .  Egyéb gyógy
s z e r e k  / p l .  k o f f e i n ,  s z a l i c i l á t o k ,  s z u l f o n a m i d o k /  e z z e l  
szemben l e s z o r í t h a t j á k  a b i l i r u b i n t  a k ö z ö s  t r a n s z p o r t f e 
h é r j é r ő l ,  az  a l b u m i n r ó l .  E z á l t a l  a  b i l i r u b i n  m e g k ö té s e » e l 
s z á l l í t á s a  s z e n v e d  z a v a r t ,  é s  r e l a t i v e  a l a c s o n y a b b  s z é ru m -  
b i l i r u b i n  s z i n t  m e l l e t t  i s  k i a l a k u l h a t  m a g i k t e r u s z  / 8 / .

5 .  A g y ó g y s z e re k n e k  é s  m e t a b o l i t j a i k n a k  ú j s z ü l ö t t k o r !  l a s s ú  
k i v á l a s z t á s é  nak az  o k a  a  f e l n ő t t é t ő l  e l t é r ő  
g l o m e r u l á r i s  é s  t u b u l á r i s  e x k r e c i ó ,  a  v e s é k '-  é r e t l e n s é g e ,  
é s  m in d e z e k b ő l  adódóan  e l i m i n á l ó  f u n k c i ó j á n a k  c s ö k k e n t  
v o l t a .  I lym ódon  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  a g y ó g y s z e r c l e a r e n c e  a 
f e l n ő t t k o r i n a k  m in d ö s sz e  20 -5 0  %-a.

2 .  Az ú j s z ü l ö t t  h e m o s z tá z i s á n a k  g y ó g y s z e r h a t á s t a n i  j e l e n t ő 
ség e

Az ú j s z ü l ö t t k o r !  h e m o s z t á z i s  r é s z l e t e i t  j e l e n  tudom ányos  t a 
n á c s k o z á s  r e f e r á t u m a i  é s  e l ő a d á s a i  t á r g y a l j á k .  E z é r t  c s a k  a -  
z o k r a  a s a j á t o s s á g o k r a ,  a z  u j s z ü l ö t t k o r i  h e 
m o s z t á z i s  " s é r ü l é k e n y  p o n t j a i  -  
r  a"  t é r ü n k  k i ,  am ely ek  f e l e l ő s s é  t e h e t ő k  az  e g y e s  g y ó g y s z e 
r e k  f e l n ő t t i t ő l  e l t é r ő  h a t á s á é r t ,  az  e s e t l e g e s  h a t á s t a l a n s á 
g á é r t ,  v e s z é l y e k é r t ,  az a lk a lm a z á s  k o r l á t á i é r t  / 3 .  t á b l á z a t / .

E zek  a  t é n y e z ő k :

1 .  a z  un .  K - v i t a m in  d e p e n d e n s  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  e l e v e  a l a 
c so n y  a k t i v i t á s a ;

2 . a  f o k o z o t t  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s ,  i l l .  e z e n  b e l ü l
-  a f o k o z o t t  a k t i v á t o r  s z i n t  é s
-  a  c s ö k k e n t  p la z m in o g é n  a k t i v i t á s  " l á t s z a t  e l l e n t é t e " )
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3. a n o r m á l i s  k ö rü lm én y e k  k ö z ö t t  i s  a l a c s o n y  a n t i t r o m b i n  I I I  
a k t i v i t á s ;

4 . a v é r le m e z k e s z á m  g y a k o r i  c s ö k k e n é s e  é s

5 .  a t r o m b o c i t á k  m űködésének  e l é g t e l e n  v o l t a .

a d .  1 . A K - v i t a m i n  d e p e n d e n s  v é r a l 
v a d á s i  f a k t o r o k  / I I ,  V I I ,  IX . X/ a l a 
c s o n y  a k t i v i t á s a  az  e l é g t e l e n  gamma k a r b o x i l á c i ó v a l  
h o z h a t ó  k a p c s o l a t b a .  Ez a z t  j e l e n t i ,  ho g y  K - v i t a m in  
h i á n y á b a n  e lm a ra d  e z e n  v é r a l v a d á s i  f a k t o r f e h é r j é k  e -  
g y i k  j e l l e m z ő  k ö z ö s  a m in ó s a v á n a k ,  a g a m m a -k a rb o x i l  
g l u t a m i n s a v n a k  a p o s z t s z i n t e t i k u s  e x t r a k a r b o x i l á l á s a .  
Ez a  gamma h e l y z e t b e n  l e v ő  p l u s s z  k a rb o x i^ .+c s o p o r t  f e 
l e l ő s  a z é r t ,  hogy az  e m l í t e t t  f a k t o r o k  Ca+ - o n  k e r e s z 
t ü l  a  f o s z f o l i p o i d  f e l ü l e t h e z  tu d n a k  k ö t ő d n i  é s  k i  tud
j á k  f e j t e n i  b i o l ó g i a i  h a t á s u k a t .

K - v i t a m i n  hiányában t e h á t  m e n n y i s é g i l e g  e l e g e n d ő ,  de 
h a t á s t a l a n ,  i n a k t i v ,  " h i b á s "  un .  P IV K A -fe h é r jé k  / p r o 
t e i n  i n d u c e d  by v i t a m i n - K  a b s e n c e /  k e l e t k e z n e k .

Az e l e v e  e l é g t e l e n  e x t r a k a r b o x i l á l á s t  még in k á b b  g á 
t o l j á k  e g y e s . g y ó g y s z e r e k :  a z  o r á l i s  -a n t i k o a g u l á n s o k  
/k u m a r i n o k /  / 8 , 9 ,  1 0 ,  1 4 ,  1 7 /  m e l l e t t  a  h i d a n t o i n o k ,  
b i z o n y o s  a n t i t u b e r k u l o t i k u m o k  / R i f a m p i c i n ,  I z o n i a c i d / ,  
s t b .  / 7 / .  Az i l y e n  h a t á s ú  /m e l lé k h a tá s u /  gyógyszerek kö
r é t  ma még c s a k  r é s z b e n  i s m e r j ü k .

a d .  2 .  A f i b r i n o l i t i k u s  k e z e l é s  a 
n e o n a t o l ó g i á b a n  e g y e l ő r e  i n k á b b  e l v i  l e h e t ő s é g ,  m in t  
a  g y a k o r l a t b a n  r e n d s z e r e s e n  a l k a l m a z o t t  t e r á p i á s  e l j á 
r á s .  P e d i g  ig e n  n agy  s z ü k s é g  v o ln a  r á ,  h i s z e n  p l . a k u t  
d i s s z e m i n á l t  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó b a n  /DIK/ a 
t r o m b ó z i s o s  fo ly a m a t  a z  e l s ő  é l e t n a p o k b a n  nem, v ag y  
nem c s a k  k a p i l l á r i s  / v a g y i s  m i k r o c i r k u l á c i ó s / s z i n t e n  
j á t s z ó d i k  l e ,  hanem n a g y é r  / a z a z  m a k r o c i r k u l á c i ó s / 
s z i n t e n  i s .

I l y e n k o r  a  r e k a n a l i z á l á s  f o n t o s  e s z k ö z e  l e h e t n e  a f i b 
r i n o l i t i k u s  k e z e l é s ,  a m e ly  ma á l t a l á b a n  u n .  a k t i v á t o r  
t e r á p i a :  S t r e p t á z z a l ,  v a g y  u r o k i n á z z a l  a k t i v á l j u k  a 
b e t e g  s a j á t  p l a z m i n o g é n j é t  a k t i v  p l a z m i n n á ,  a z a z  f i b 
r i n o l i t i k u s  h a t á s ú  en z im m é. Az u j s z ü l ö t t k o r b a n  a z o n 
b a n  é p p e n  a p l a z m i n o g é n - s z i n t  a l a c s o n y ,  i g y  a b e v i t t  
g y ó g y s z e r  nem k é p e s  a  h a t á s á t  k i f e j t e n i :  nem j ö n  l é t 
r e  a  f i b r i n o l i z i s  f o k o z ó d á s a .  M e g f e le lő  h a t á s r a  c s a k  
a k k o r  s z á m í t h a t u n k ,  h a  a  h i á n y z ó  p l a z m i n o g é n t  k o n c e n t 
r á l t  k é s z í t m é n n y e l  / i l y e n  j e l e n l e g  n i n c s  hazánkban fo r 
g a l o m b a n / ,  vagy  f r i s s  f a g y a s z t o t t  p l a z m a k é s z i t m é n y e k -  
k e l  a  k e z e l é s  t e l j e s  i d e j e  a l a t t  f o l y a m a to s a n  p ó t o l j u k  
/ 1 / .

a d .  3 . Az a l a c s o n y  a n t i t r o m b i n  I I  I - a  k t i -  
v i t á s  a h e p a r i n  k e z e l é s  l i m i t j é t  j e l e n t i  / 2 9 / .  
E z z e l  k ü lö n  e l ő a d á s b a n  f o g l a l k o z u n k .
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a d .  4 . A t r o m b o c i t a s z á m  c s . ö k k e n é -  
s é t  g y a k ra n  é s z l e l j ü k  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n .  Ezek k ö 
z ö t t  j e l e n t ő s  s z e r e p e t  j á t s z a n a k  a g y ó g y s z e r i n d u k á l t  
fo rm ák ,  b á r  s ú l y o s  v é r z é s e k e t  a r á n y l a g  r i t k á n  okoznak  
/ 1 2 / .  A k ö v e tk e z ő  f e j e z e t b e n  f o g l a l k o z u n k  r é s z l e t e s e n  
az  u j  s z ü l ö t t k o r b a n  t r o m b o c i t o p é n i á t  o k o zó  g y ó g y s z e r e k 
k e l .

a d .  5 .  Az ú j s z ü l ö t t e k  t r o m b o c i t á i n a k  a g g r e g  á-  
c i ó s  k é s z s é g e  k o l l a g é n r e  é s  a d r e n a l i n r a  
j e l e n t ő s e n  c s ö k k e n t ,  b á r  e z  az  á t m e n e t i  á l l a p o t  á l t a l á 
b an  nem okoz a n o r m á l ,  e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  m an i-  
f e s z t  v é r z é s e k e t .  C orby  é s  Schulm an / 4 /  m u t a t t á k  k i ,  
hogy P h e n e rg a n  / p r o m e t h a z i n / , P e t h i d i n  / l - r a e t i l - 4 t f e -  
n i l - p i p e r i d i n - 4 - k a r b o n s a v a s  e t i l á s z t e x ,  n á l u n k  s ó s a v a s  
s ó j a  D o l a r g a n / ,  v ag y  A s p i r i n  a d á s a k o r  - a z  ú j s z ü l ö t t e k  
l e m e z k e f u n k c ió i  o l y  m é r té k b e n  g á t o l t a k ,  h o g y  a  defektus 
már v é r z é s  o k a k é n t  i s  s z e r e p e l h e t .

Ma már tudjuk, hogy a  t r o m b o c i t a  f u n k c ió k  m ech a n izm u sán ak  
a k ö z é p p o n t j á b a n  a  p r o s z t a g l a n d i n  s z i n t é z i s  á l l ,  am e ly 
n ek  s o r á n  a r a c h i d o n s a v b ó l  az  e n d o p e r o x i d á z  e n z im  h a t á 
s á r a  az  un .  c i k l i k u s  e n d o p e r o x i d o k ,  i l l .  e b b ő l  a  t r o m -  
boxán  s z i n t e t á z  e n z im  h a t á s á r a  a t r o m b o c i t á k b a n  az i -  
gen  e r ő s  a g g r e g á c i ó s  h a t á s ú  t ro m b o x án  A2 k é p z ő d i k .  Az 
a c e t i l s z a l i c i l s a v  a z  e n d o p e r o x i d á z ,  i l l .  a  t ro m b o x án  
s z i n t e t á z  en z im  a c e t i l á l á s á v a l , i r r e v e r z i b i l i s  g á t l á 
s á v a l  f e j t i  k i  a  h a t á s á t .  U gyan igy  h a t n a k  a  t ö b b i  
p r o s z g l a n d i n  a n t a g o n i s t á k  i s ;  I n d o m e t a c i n ,  P h e n i l b u t a -  
z o n ,  D i p i r i d a m o l ,  S u l f i n p y r a z o n  / A n t u r a n / ,  s t b .  / 5 ,  
3 1 / .

Az e l s ő  é l e t n a p o k b a n  a p r o s z ta g la n d in  s z i n t é z i s  c s ö k 
k e n t .  F o k o z o t t a n  é r v é n y e s  ez  a z o k n á l  az ú j s z ü l ö t t e k n é l ,  
a k i k  a k é s ő b b i  é l e t k o r u k b a n  i s  k ü lö n ö s e n  é r z é k e n y e k  
l e s z n e k  p r o s z t a g l a n d i n  a n t a g o n i s t á k  / p l .  a c e t i l s z a l i 
c i l s a v /  e x p o z í c i ó r a .  E zek n ek  a k i s z ű r é s e  a z  ú j s z ü l ö t t -  
k o rb a n  l a b o r a t ó r i u m i  m ó d s z e r e k k e l  ma még nem l e h e t s é g e s .  
V a ló s z in ü  szám u k ra  k ö v e t k e z t e t h e t ü n k  C zapek  é s  munkatár
s a i  / 6 / v i z s g á l a t a i b ó l ,  a k i k  az á l t a l u k  " i n t e r m e 
d i e r  l e m e z k e  d i s z f u n  k.-c i ó -  £ S  z i  n  d  r o 
m á n  a k" e l n e v e z e t t  é s  l e i r t  en y h éb b  d e f e k t u s  gyakori-, 
s á g á t  a  " n o rm á l"  f e l n ő t t  l a k o s s á g  5 % -ára  b e c s ü l i k .  E- 
zek  az  em berek  f e l n ő t t  k o ru k b a n  i s  f o k o z o t t a n  é r z é k e 
n yek  l e s z n e k  A s p i r i n  a d á s r a ,  é s  v é r z é s i d ő  m e g n y ú l á s s a l ,  
e n y h é b b - s ú ly o s a b b  h e m o r r á g i á s  t ü n e t e k k e l  r e a g á l n a k .  Ú j
s z ü l ö t t  k o ru k b a n  e z e k  az e g y é n ek  p r o s z t a g l a n d i n  s z i n t é 
z i s  g á t l ó k  a d á s á r a  még f o k o z o t t a b b a n  é r z é k e n y e k .

A t r o m b o c i t a  f u n k c i ó k r a  h a t ó  g y ó g y s z e re k  t ö b b s é g é n e k  az 
a d á s a  g y a k o r l a t i l a g  a l i g  j ö n  s z ó b a  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n , 
a  t e r h e s s é g  a l a t t  a z o n b a n  a lk a lm a z z á k  ő k e t .  M iv e l  á t 
j u t h a t n a k  a m a g a z a tb a ,  an n ak  h e m o s z t á z i s á t  b e f o l y á s o l 
h a t j á k .  E z t  a  k é r d é s t  r é s z l e t e s e b b e n  a k ö v e t k e z ő  f e j e 
z e tb e n  t á r g y a l j u k .
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A t o v á b b ia k b a n  a z z a l  k ív á n u n k  f o g l a l k o z n i ,  hogyan  h a tn a k  
a  m a g z a t  é s  az ú j s z ü l ö t t  h e m o s z t á z i s á r a  a z  a n y á n a k  
a  t e r h e s s é g  s o r á n  a.<i,o t t  g y ó g y s z e 
r e k .

A k é r d é s t  a z  t e s z i  a k t u á l i s s á ,  hogy  i r o d a l m i  a d a to k  s z e 
r i n t  a  t e r h e s e k  g y ó g y s z e r f o g y a s z t á s a  ro h a m o sa n  n o ,  k ü lö n ö s e n  
a  t e r h e s s é g  m á so d ik  é s  h a r m a d ik  t r i m e s z t e r é b e n  / 1 5 / .  A mag
z a t  g y ó g y s z e r é r z é k e n y s é g e  -  ép p e n  az  e l m o n d o t t a k  a l a p j á n  
f e l ü l m ú l j a  az  a n y á é t .... E z é r t  a  t e r h e s s é g  s o r á n  a l k a l m a z o t t  
g y ó g y s z e r e s  k e z e l é s n é l  á l t a l á b a n  az é r z é k e n y e b b  m agzathoz kell 
s z a b n i  a  t e r á p i á s  e l k é p z e l é s t  / 1 9 ,  2 1 / .

A f ö t o m a t e r n á l i s  e g y s é g  ben  az  a -  
n y á b ó l  a  m ag za tb a  t ú l n y o m ó r é s z t  d i a p l a c e n t á r i s a n  j u t n a k  á t  
a  g y ó g y s z e r e k .  Az á t h a t o l á s t

-  a  k o n c e n t r á c i ó  g r a d i e n s ,
-  a  g y ó g y s z e r  l i p o i d o l d é k o n y s á g a  é s
-  a  m o l e k u l a s ú l y a  h a t á r o z z a  meg / 1 8 / .

A p l a t e n c a  -  h a s o n l ó a n  az  é r f a l h o z  -  s o k  a n y a g ra  n ézv e  
s z e m i p e r m e á b i l i s  h á r ty a k én t  m űköd ik .  Az e x t r a c e l l u l á r i s  f o l y a 
d é k t é r b e n  m eg o sz ló  a n y a g o k  az  an y a  é s  a  m a g z a t  e z e n  k o m p a r t i -  
m e n t j é b e n  e z é r t  k ö z e l  a z o n o s  k o n c e n t r á c i ó t  é r n e k  e l .  O lyan  
g y ó g y s z e r e k n é l ,  a m e ly e k  e l s ő s o r b a n ,  v ag y  t ú l n y o m ó r é s z t  a  v e 
s é n  k e r e s z t ü l  v á l a s z t ó d n a k  k i ,  a r r a  i s  k e l l  s z á m i t a n i ,  hogy a 
m a g z a t  p la z m á já b a n  m a g a s a b b  l e s z  a k o n c e n t r á c i ó ,  a v i z e l e t t e l  
a  m a g z a tv iz b e  k e r ü l t  g y ó g y s z e r  v i S s z a n y e l é s e  m i a t t .

A v á r h a t ó  m a g z a t i  h a t á s o k  s z e m p o n t j á b ó l  c é l s z e r ű  f i g y e 
lem b e  v e n n i  a t e r h e s s é g  a l a t t  j e l l e m z ő  g y ó g y s z e r e l o s z l á s i , - a -  
n y a g c s e r e  é s  - t r a n s z p o r t  s a j á t o s s á g o k a t :

1 .  A t e r h e s s é g  a l a t t  n ő  a g y ó g y s z e r e l o s z 
l á s  f i z i o l ó g i á s  t e r e ,  e l s ő s o r b a n  az 
an y a  növekvő t e s t s ú l y a  / e z e n  b e l ü l  a  m a g z a t  i s  az anya v iz -  
t e r e i  e g y ik é n e k  t e k i n t h e t ő / ,  é s  h e m o d i l u c i ó j a  m i a t t .

2 .  A t e r h e s s é g  a l a t t  ' m e g v á l t o z i k  a m á j b a n  
a  g y ó g y s z e r e k  m e t a b o l i z m u s a ,  e l 
s ő d l e g e s e n  e n d o k r i n  h a t á s o k r a .

3. M e g v á l t o z i k  a  s z a b a d  é s  a f e 
h é r j é k h e z  k ö t ö t t  g y ó g y s z e r  a  -
r  á  n y ,  a p l a z m a  f e h é r j e  k o n c e n t r á c i ó j á n a k  a  c s ö k k e n é s e  
e re d m é n y e k é n t  / 1 5 / .

Az a n y á n ak  a d o t t  g y ó g y s z e r e k  k ö z ü l  k á r o s a n  h a t n a k  az  ú j s z ü l ö t t  
h e m o s z t á z i s á r a ,

1 .  a z  o r á l i s  a n t i k o a g u l á n s o k  /S y n c u 
m ar ,  S in t r o m ,  M a rc u m a r ,  W a r f a r i n ,  s t b . / ,  am elyek  á t j u t n a k  
a  p l a c e n t á n  é s  s ú l y o s  v é r z é s e k e t  o k o z h a tn a k  az ú j s z ü l ö t t e k 
b en  / 8 , 1 0 ,  1 4 ,  1 7 / .  Az e l s ő  t r i m e s z t e r b e n  o r á l i s  a n t i k o a -  
g u l á n s o k k a l  k e z e l t  a n y á k  m a g z a t j a i n á l  c s o n t v á z r e n d e l l e n e s -
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sé g e k e k  f o r d u ln a k  e l ő .  Ennek oka  a c s o n t f e j l ő d é s b e n  s z e r e p e t  
j á t s z ó  C a -k ö tő  f e h é r j e  / o s z t e o k a l c i n /  e x t r a k a r b o x i l á l á s á n a k  
e l m a r a d á s a  / 9 /  -  h a s o n l ó a n  a K -v i t a m in  d e p e n d e n s  v é r a l v a d á s i  
f a k t o r o k h o z .  M indezek  m i a t t  a t e r h e s s é g  a l a t t  -  h a  a l v a d á s -  
g á t l ó  k e z e l é s  f e l t é t l e n ü l  s z ü k s é g e s  -  az  o r á l i s  antikoagulán*- 
sok  h e l y e t t  h e p a r i n  k e z e l é s  i n d o k o l t  / 9 ,  2 1 / .

2 .  Az an y án ak  a d o t t  h i d a n t o i n -  s  z á r m a z é k o k  
/D ip h e d a n ,  N eophedan /  é s  a n t i t u b e r k u l o t i -  
k u m o k / R i f a m p i c i n /  a  p r o t r o m b i n  k o m p lex  a l v a d á s i  f a k -  
t o r o k  s ú l y o s  h i á n y á t  o k o z h a t j á k  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n . / 7 / .  Mi
l y e n k o r  é l e t v e s z é l y e s  v é r z é s  i s  f e l l é p h e t .

3 . A t e r h e s s é g  a l a t t  a c  e t i l s z a l i c i l  s a v  s z á r  -  
m a z é k o k a t  / A s p i r i n ,  I s t o p i r i n ,  Colfatrit» s t b . /  s s z e 
dő an y ák  g y e rm e k e in  -  a  m ár i s m e r t e t e t t  p a to m e c h a n iz m ü s t  
S e l t é t e l e z v e  -  t r o m b o c i t a  f u n k c ió  z a v a r r ó l  é s  a  v é r z é k e n y 
ség fo k o zó d ásá ró l  s z á m o l t a k  b e  / 4 ,  5 ,  6 , 3 1 / .

4 .  A c i t o t o x i k u s  h a t á s ú  g y ó g y s z e 
r e k  nem csak a  k e r i n g ő  t r o m b o c i t á k r a  h a t n a k ,  de a  m ega- 
k a r i o c i t á k r a  i s  é s  g e n e r a l i z á l t  c s o n t v e l ő g á t l á s h o z  v e z e t 
h e t n e k  .

5 .  T o lb u ta m id o t  /v a g y  más o r á l i s  a n t i d i a b e -  
t  i  k u m o t / s z e d ő  t e r h e s e k  m a g z a tá n á l  t r o m b o c i t o p é n i a  a -  
l a k u l h a t  k i  / 1 2 / .

A t r o m b o c i t o p é n i á t  ok o zó  g y ó g y s z e re k  h a t á s a  á l t a l á b a n  nem 
d ó z i s f ü g g ő ,  hanem az  e g y é n i  é r z é k e n y s é g t ő l  f ü g g ,  t e h á t  v a -  
l ó s z i n ü l e g  g e n e t i k u s á n  d e t e r m i n á l t .  F e l t é t e l e z i k ,  hogy e -  
zek  a g y ó g y s z e re k  a p la z m a  f e h é r j é i h e z  k ö t ő d v e  k o m p le x e t  
k é p e z n e k ,  am ely  h a p t e n k é n t  k a p c s o ló d i k  a  l e rn ezkemembránhoz.
A h a p t e n e l l e n e s .  a n t i t e s t e k  l e m e z k e k á r o s o d á s t  i s  o k o z h a tn a k ,  
k ö v e tk e z m é n y e s  t r o m b o c i t a s z é t e s é s s e l  a R E S -ben . E zek  az  a n 
t i t e s t e k  I g G - t i p u s u a k ,  t e h á t  á t j u t n a k  a p l a c e n t á n  é s  a mag
z a tb a n  i s  s ú l y o s  t r o m b o c i t o p é n i á t  o k o z h a tn a k .

6 . A h e p a r i n  K o t t e  / 1 3 /  v i z s g á l a t a  s z e r i n t  a z  u j s z ü -  
l ö t t k o r b a n  e l ő s e g i t i  a t r o m b o c i t á k  a g g r e g á c i ó j á t .

7 . Más g y ó g y s z e r e k n é l  / p l .  k l o r a m f e n i k o l / a  mag
z a t i  t r o m b o c i t o p é n i a  k o m b i n á l t  /közvetlen m i e l o t o x i k u s  é s  
im m u n o ló g ia i /  p a to m e c h a n iz m u so n  a l a p u l .

8 . Számos g y ó g y s z e r  m e g v á l t o z t a t j a  a t e r h e s e k  é s  ú j s z ü l ö t t j e 
i k  t r o m b o c i t a  f u n k c i ó i t :

-  g á t o l j á k  a  lem ezke  r e l e a s e - r e a k c i ó t ,  vagy
-  / a  p r o s z t a g l a n d i n  s z i n t é z i s  g á t l á s á n  k e r e s z t ü l /  c s ö k k e n t i k  

a t r o m b o c i t á k  a g g r e g á c i ó s  k é s z s é g é t .

Az ú j s z ü l ö t t e k  l e m e z k é i  s o k k a l  é r z é k e n y e b b e k  e z e k k e l  a  gyógy
s z e r e k k e l  szem ben, e z é r t  e z e k e t  k e r ü l n i  k e l l  a  t e r h e s s é g  a -  
l a t t ,  vagy  l e g a l á b b  i s  a  s z ü l é s  k ö z e l e d t é v e l  e l  k e l l  h a g y n i .  
Ezek k ö z ü l  a  l e g j o b b a n  i s m e r t  -  e g y ú t t a l  a  le g n a g y o b b
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g y a k o r l a t i  j e l e n t ő s é g ű  — az a c e t i l s z a l i c i l - s a v ,  i l l .  n é 
h á n y  eg y éb  nem s z t e r o i d  g y u l l a d á s g á t l ó .  De t r o m b o c i t a  g á t 
l ó  h a t á s t  Í r t a k  m ár  l e  S y n c u m a r tó l ,  a n t i d e p r e s s z i ó s  gyógy
s z e r e k t ő l  / i m i d o b e n z i l  d e r i v á t u m o k t ó l t  M e l i p r a m i n ,  monoa- 
m i n o o x i d á z b é n i t ó k t ó l i  N u r e d a l ,  D e p r e n i l / ,  a n t i h i s z t a m i n i -  
k u m o k tó l ,  f e n o t i a z i n o k t ó l , a  b é t a s z i m p a t o l i t u k u m  P r o p a n o l -  
t ó l  / I n d e r a l / ,  a z  a l f a s z i m p a t o l i t i k u m  P h e n t o l a m i n t ó l  / Re- 
g i t i n / ,  vagy  a k ü l ö n b ö z ő  t r a n k v i l l á n s o k t ó l  / L i b r i u m ,  S e
d u x e n / ,  s t b .  / 1 2 / .

W il lo u g b y  / 3 1  s z e r i n t  a  k l i n i k a i  g y a k o r l a t b a n  az a -  
c e t i l s z a l i c i l s a v  u t á n  a  P e n i c i l l i n  é s  a d e r i v á t u m a i  j e l e n 
t i k  a z t  a  g y ó g y s z e r c s o p o r t o t ,  am ely  a  l e g g y a k r a b b a n  o k o z 
h a t  t r o m b o c i t a  f u n k c i ó s  z a v a r o k a t .  Brown é s  m u n k a t á r s a i  /2 , 
3 /  o ly a n  h e m o s z t á z i s z a v a r t  Í r t a k  l e ,  a m e l y e t  az  anyának  a- 
d o t t  C a r b e n i c i l l i n  v á l t h a t o t t  k i .  Mások / 1 6 /  A m p i c i l l i n  i -  
l y e n  h a t á s á r ó l  s z á m o l t a k  b e .

I I I .

Az o r á l i s  an t ikoagu lánsok  é s  e g y é b ,  nem a h e m o s z t á z i s r a  h a t ó  
g y ó g y s z e r e k  k ö l c s ö n h a t á s a  k í s é r l e t e s  é s  k l i n i k a i  f a r m a k o l ó g i 
á i  v o n a t k o z á s a i b a n  i s  j ó l  i s m e r t .

1 .  Az a n t i k o a g u l á n s  h a t á s t  f o k o z z á k :

-  a g y ó g y s z e r  m e t a b o l i z m u s á n a k  g á t l á s á a l  a  d i f e n i l h i d a n t o -  
i n  s z á rm a z é k o k ,

-  a  g y ó g y s z e r  k i s z o r í t á s á v a l  a  f e h é r j e k ö t é s b ö l  a k l o f i b -  
r á t ,  a f e n i l b u t a z o n , a s z u l f o n a m i d o k , a z  a n a b o l i t i k u m o k , 
a s z a l i c i l á t o k ,  a  s z é l e s  s p e k t ru m ú  a n t i b i o t i k u m o k ,  a z  e -  
t a n o l ,  a  t o l b u t a m i d ,  a  k i n i n ,  a z s í r s a v a k ,  s t b .

2 .  Az a n t i k o a g u l á n s  h a t á s t  c s ö k k e n t i k :

-  a  g y ó g y s z e r  m e t a b o l i z m u s á n a k  f o k o z á s á v a l  a  b a r b i t u r á t o k , 
a k l o r á l h i d r á t , a  g l u t e t i m i d ,  a  g r i z e o f u l v i n , a  g l u t e t a -  
m id ,  a g r i z e o f u l v i n , .  a  h a l o p e r i d o l ,  a  k l o r p r o m a z i n , a  d i a 
zepam, a k ü l ö n b ö z ő  d i u r e t i k u m o k , s t b .

-  a  K -v i t a m in  f e l s z í v ó d á s á n a k  g á t l á s á v a l  a  k o l e s z t i r a m i n , a 
m e t i l t i o u r a c i l  / 1 8 / .
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Az e g y é b  a n t i k o a g u l á n s o k  / h e p a r i n /  é s  az a n t i a g g r e g á n s o k  
i n t e r a k c i ó i v a l  k a p c s o l a t b a n  már s z e g é n y e b b  az  i r o d a l o m .  M ind
e z e k  u j s z ü l ö t t k o r i  v o n a t k o z á s a i r ó l  p e d i g  még a  n e o n a t o l ó g i a i  
k é z ik ö n y v e k b e n  i s  c sa k  e l v é t v e  t a l á l u n k  n éh á n y  i r o d a l m i  h i 
v a t k o z á s t .  Ez u t ó b b i  t é r e n  j e l e n t ő »  f e j l ő d é s  v á r h a t ó .

* * * * *

R e fe rá tu m u n k b an  a t e l j e s s é g  i g é n y e  n é l k ü l  m u t a t t u n k  r á  
n éh á n y  o l y a n  f a r m a k o k i n e t i k a i ,  f a rm a k o d in á m iá s  t é n y e z ő r e , ame
ly e k  m e g h a tá ro z z á k  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  a  h e m o s z t á z i s r a  h a t ó  
g y ó g y s z e re k  h a t á s á t  / h a t á s t a l a n s á g á t / /  a l k a l m a z h a t ó s á g á t . F o g 
l a l k o z t u n k  az  é l e t k o r r a  s a j á t o s ,  v a g y  c s a k  g e n e t i k u s  d i s z p o 
z í c i ó  e s e t é n  v á r h a t ó  m e l l é k h a t á s o k k a l ,  a z  e z e k k e l  k a p c s o l a 
t o s  v e s z é l y e k k e l .

M indezek  a z t  j e l e n t i k ,  hogy s z ü k s é g  van  a t e r e h e s s é g  a -  
l a t t  é s  az  u j s a ü l ö t t k o r b a n  i s  a. t u d a t o s a b b ,  é r t ő b b  g y ó g y s z e r 
a l k a l m a z á s r a ,  a n é l k ü l ö z h e t ő  g y ó g y s z e r e k  m e l l ő z é s é r e ,  de sem
mi e s e t r e  sem j e l e n t h e t i  e z  a  s z ü k s é g e s  g y ó g y s z e r e l é s t  i s  t a 
gadó  d e f e n z i v  o r v o s i  m a g a t a r t á s  l é t j o g o s u l t s á g á t .
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/ 2 9 /  M .T óth  A. é s  R é t h y , ! . :  D a te n  z u r  W i r k u n g s k i n e t i k  d e s  Hepa
r i n s  b e i  N e u g e b o re n e n .  F o l i a  H a e m a t . ,  L e i p z i g  10 9 :  9 0 1 -9 0 8 .  
1982 .
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/ 3 0 /  W a l t l , H .  é s  m t s a i t  H ä m o r rh a g is c h e  D i a t h e s e  b e i  e in e m  Neu
g e b o re n e n  e i n e r  M u t t e r  m i t  a n t i e p i l e p t i s c h e r  T h e r a p i e .  
D ts c h .  med. W schr.  9 9 t  1 3 1 5 -1 3 1 7 ,  1 974 .

/ 3 1 /  W i l lo u g b y ,  M .L .N .s  A n g e b o ren e  und e r w o rb e n e  T h ro m b o zy te n 
f u n k t i o n s s t ö r u n g e n .  K i n d e r ä r z t l .  P r a x i s  4 8 t  3 3 7 -3 5 1 ,1 9 8 0 .

g y ó g y s z e r

PLAZMA

E.C.TÉR kötött*-

I.C. TÉR kötött*-

szabad"

s z a b a d  *
* +■

r e c e p t o r o k

-*  m e t a b o l i z á l t

II
m e t a b o l i z á l t

1 . t á b l á z a t
G y ó g y s z e r h a t á s ,  m e g o s z l á s ,  m e ta b o l i z m u s  é s  k i v á l a s z t á s  /Y a f f e  

é s  B l a c k ,  1966 . c i t .  S z ó r á d i ,  A kadém ia , B u d a p e s t ,  1 9 7 3 /
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1 ,  F a rm a k o d in á m iá s  t é n y e z ő k
-  A lac so n y  t e s t s ú l y .
-  A t e s t s ú l y h o z  v i s z o n y í t o t t  n ag y  t e s t f e l ü l e t .
-  A b i o l ó g i a i  m em bránok f o k o z o t t  p e r m e a b i l i t á s a .
-  A nagy  e x t r a c e l l u l á r i s  f o l y a d é k t é r .
-  A s a j á t o s  f e h é r j e - g y ó g y s z e r  k ö t é s  / t r a n s z p o r t / .
-  E l t é r ő  h e m o d in a m ik a  / k a p i l l a r i z á c i ó / .
-  E l t é r ő  r e c e p t o r  é r z é k e n y s é g .
-  E l t é r ő  s z e r v a r á n y o k  é s  g y ó g y s z e r e l o s z l á s  / d i s z t r i b ú c i ó / .
-  É r e t l e n  s z a b á l y z ó  m ech an izm u so k .
-  A c i d ó z i s r a  v a l ó  h a j l a m .
-  E l t é r ő  i m m u n á l l a p o t .
-  C sö k k en t  c l e a r e n c e .
-  S a j á t o s  é t r e n d .

2 . E n z i m o l ó g i a i  t é n y e z ő k
-  A v é rb e n  é s  a  s z ö v e t e k b e n  l e v ő  g y ó g y s z e r m e t a b o l i z á l ó  e n 

zimek á t m e n e t i  e l é g t e l e n s é g e .

2 . t á b l á z a t
A g y ó g y s z e r v á l a s z t  b e f o l y á s o l ó  f i z i o l ó g i á s  t é n y e z ő k  az  ú j s z ü l ö t t -  

k o rb a n  / S z ó r á d i , ! . :  A kadém ia ,  B u d a p e s t ,  1 9 7 3 / .

R e k a l c i f i k á c i ó s  i d ő  
P r o t r o m b i n  f e l h a s z n á l á s  
T ro m b o c i ta s z á m  
F i b r i n o g é n  
Q u i c k - id ő  / QT/
PTT
Trom bin i d ő  /T T /
I I .  f a k t o r  
V. f a k t o r
V I I .  f a k t o r
V I I I .  f a k t o r
IX. f a k t o r
X. f a k t o r
XI. f a k t o r
X I I .  f a k t o r
X I I I .  f a k t o r  
P la z m in o g é n  
P la z m in o g é n  a k t i v á t o r

n o rm á l
en y h é n  c s ö k k e n t
n o rm á l
n o rm á l
2 0 -5 5  %
m é r s é k e l t e n  m e g n y ú l t  
m e g n y ú l t
2 4 -  55 %
7 0 -1 0 0  %
2 5 -  50 % 
n o rm á l  
1 5 -35  %
2 5 -5 0  %
30 -3 6  %
2 0 -3 0  % 
c s ö k k e n t  
c s ö k k e n t  
f o k o z o t t

/ H o l l á n , S .  
K e r p e l -  

1 9 7 8 /

3. t á b l á z a t
H e m o s z ta t ik u s  é r t é k e k  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  
é s  R é v é s z ,T .  i n  P e r i n a t a l e  m e d i c i n e .  E d s .  
F r o n i u s ,E .  é s  m t s a i .  A kadém ia ,  B u d a p e s t ,
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W.KOTTE

THE INFLUENCING OF THE THROMBOCYTE FUNCTIONS WITH MEDICAMENTS 
AT AGE OF INFANCY

The i n f l u e n c e  o f  v a r i o u s  m e d ic a m e n ts  on th r o m b o c y te  f u n c t i o n s  
s p e c i a l l y  on t h e  a g g r e g a t i o n  was i n v e s t i g a t e d  a t  h e a l t h y  i n 
f a n t s .  The m e d ic a m e n ts  had  b e e n  a p p l i e d  i n  d o s e s  u s e d  i n  t h e -  
r a p h y .  I t  was e s t a b l i s h e d ,  t h a t  d i s o r d e r s  o f  t h e  t h ro m b o c y te  
f u n c t i o n  in d u c e d  by m e d ic a m e n ts  h ad  n o t  s i g n i f i c a n t  r o l e  i n  
c a u s in g  o f  b l e e d i n g s ,  b u t  t h e y  c o u l d  i n f l u e n c e  h e a v i l y  t h e  
b l e e d i n g s ,  t o  become more s e r i o u s .  T a k in g  i n t o  c o n s i d e r a t i o n  
t h e  u n f a v o u r a b l e  by  e f f e c t  o f  c e r t a i n  m e d ic a m e n ts  t h e  o c c u -  
r i n g  h e a v y  b l e e d i n g s  c o u l d  be  d e c r e a s e d .

W.KOTTE
DIE MEDIKAMENTÖSE BEEINFLUSSUNG DER THROMBOZYTENFUNKTIONEN 
BEI NEUGEBORENEN

Der V e r f a s s e r  u n t e r s u c h t e  d i e  W irkung  v e r s c h i e d e n e r  A r z n e ie n  
b e i  g e su n d e n  N eu g eb o ren e n  a u f  d i e  T h r o m b o z y te n f u n k t io n e n  b e 
s o n d e r s  a u f  d i e  A g g r e g a t i o n .  D ie  A t z n e i  w urde i n  d e r  gewöhn
l i c h e n  T h e r a p i e - D o s i s  g egeben .M an  s t e l l t e  f e s t ,  d a s s  d ie  durch 
den Arzneien i n d u z i e r t e  T h r o m b o z y t e n f u n k t io n s - S t ö r u n g e n  k e i n e  
b e s o n d e r e  B e d e u tu n g  b e i  dem E n t s t e h e n  d e r  B l u tu n g e n  h a b e n ,d i e  
V e rsch l im m e ru n g  d e r  B lu tu n g e n  kö n n en  s i e  j e d o c h  b e d e u te n d  b e 
e i n f l u s s e n .  U n te r  B e r ü c k s i c h t i g u n g  d e r  u n g ü n s t i g e n  N e b en w ir 
k u n g en  e i n z e l n e r  A r z n e i e n  a u f  d i e  T h r o m b o z y te n f u n k t io n e n  kann 
man d i e  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  a u f t r e t e n d e n  s c h w e re n  B lu tu n g e n  
v e r r i n g e r n .

W.KOTTE

PERMEDIKAMENTA INFLUO DE LA TROMBOCITAJ FUNKCIOJ CE NOVNAS- 
&IT0J

Oni e s p l o r i s  l a  e f i k o n  de d i v e r s a j  m ed ik a m e n to j  a l  l a  t ro m b o -  
c i t a  f u n k c ió  de s a n a j  n o v n a s k i t o j , &efe a l  l a  t r o m b o c i t a  a g -  
r e g a c i o .  O ni u z i s  l a  m e d ik a m e n to jn  en  t e r a p i a j  d o z o j . Oni k o n -  
s t a t i s ,  ke  l a  t r o m b o c i t o j  f u n k c i a j  p e r t u r b o j , i n d u k i t á j  p e r  
m ed ik am en to ,  ne  h a v a s  s i g n i f a n  r o l o n  e n  l a  e s t i g o  s a n g a -
d o j , s ed  l a  g ra v e c o n  de l a  s a n g a d o n  i n f l u a s  s i g n i f e  Se o n i  
p r i p e n s a s  l a  f l a n k a n  e f i k o n  de l a  m ed ik am en to j  a l  l a  t r o m b o c i — 
t a  f u n k c ió  -  o n i  p o v a s  m a l m u l t i g i  l a  n o v n a s k i t a § a j n  g r a v a j n
s a n g a d o jn .
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W.KOTTE

A TROMBOCYTA FUNKCIÓK GYÓGYSZERES BEFOLYÁSOLÁSA ÚJSZÜLÖTTEK
NÉL

K ü lö n b ö ző  g y ó g y s z e r e k  h a t á s á t  v i z s g á l t á k  e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t 
t e k  t r o m b o c y t a  f u n k c i ó i r a ,  k ü l ö n ö s e n  az  a g g r e g á c i ó r a . A  g yógy
s z e r e k e t  a  s z o k á s o s  t h e r á p i á s  a d a g b a n  a d t á k .  M e g á l l a p í t o t t á k ,  
h o g y  a g y ó g y s z e r  i n d u k á l t  t r o m b o c y t a  f u n k c i ó s  zavaroknak nincs 
j e l e n t ő s  s z e r e p e  a  v é r z é s e k  k i v á l t á s á b a n ,  a v é r z é s e k  s ú l y o s 
b o d á s á t  a z o n b a n  j e l e n t ő s e n  b e f o l y á s o l h a t j á k .  E g y es  g y ó g y s z e 
r e k n e k  a t r o m b o c y t a  f u n k c i ó k r a  k i f e j t e t t  k e d v e z ő t l e n  m e l l é k 
h a t á s á n a k  f i g y e l e m b e  v é t e l é v e l  c s ö k k e n t h e t j ü k  a z  . ú j s z ü l ö t t -  
k o r b a n  j e l e n t k e z ő  s ú l y o s  v é r z é s e k e t .
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W. KOTTE

DIE MEDIKAMENTÖSE BEEINFLUSSUNG DER THROMBOZYTENFUNKTION 
NEUGEBORENER

P h y s i o l o g i s c h e r w e i s e  s i n d  i n  d e r  N e u g e b o re n e n p e r io d e  d ie  Ihrem—, 
b o z y t e n f u n k t i o n e n  g e s t ö r t .  Das b e t r i f f t  b e s o n d e r s  d i e  A g g re g a 
t i o n  und dife F r e i s e t z u n g  v on  ADP und T h ro m b o s th e n in  / 2 ,  7 / . F ü r  
d i e  p r i m ä r e  H äm ostase  i s t  d i e  T h ro m b o z y te n a g g r e g a t io n  d e r  e n t 
s c h e id e n d e  V organg , d e r  a u c h  b e s o n d e r s  d a s  en g e  f u n k t i o n e l l e  
Zusammenwirken T hrom bozyt -  Gefäßwand v e r d e u t l i c h t .  D ie  S t e u e 
r u n g  d i e s e s  Z u sam m en sp ie ls  w i r d  im w e s e n t l i c h e n  d u rc h  d i e  P r o s 
t a g l a n d i n e  g a r a n t i e r t ,  w o b e i  d i e  i n  den  T h ro m b o zy ten  s y n t h e t i 
s i e r t e n  P r o s t a g l a n d i n e  G2 und H, sow ie  d a s  Thromboxan A2 im 
S in n e  d e r  A g g r e g a t io n  u nd  d a s  PG I 2 d e r  G efä3w and und d a s  PG
E. d e r  T hrom bozy ten  im S in n e  d e r  D esaggregati.cn  w irk sa m  w e rd e n  
/ 1 3 / .

F ü r  d i e  N e u g e b o re n e n th ro m b o z y te n  k o n n te n  S t u a r t ,  von V oss 
und a n d e r e  A u to re n  e i n e  v e r m i n d e r t e  P G - S y n t h e s e r a t e  n a c h w e i s e n ,  
so  da3 anzunehm en i s t ,  d a3  S u b s ta n z e n ,  d i e  d i e  P G -S y n th e s e  hem
men, w ie  n i c h t s t e r o i d a l e  A n t i p h l o g i s t i k a , i n  d ie s e m  L e b e n s a b 
s c h n i t t  ganz  b e s o n d e r s  s t a r k  w i rk e n  und d a s  H ä m o s t a s e p o t e n t i a l  
e n t s c h e i d e n d  b e e i n f l u s s e n  k ö n n e n .  D ie se  s t ä r k e r e  B e e i n f l u s s u n g  
d e r  N e u g e b o re n e n th ro m b o z y te n  d ü r f t e  au c h  b e i  a n d e r e n  S u b s ta n z e n  
zu e r w a r t e n  s e i n ,  f ü r  d i e  B e e i n t r ä c h t i g u n g e n  d e r  T h ro m b o z y te n 
f u n k t i o n e n  b e k a n n t  s i n d  / 6 , 8 / .

Wir h a b e n  d e s h a lb  d i e  A usw irkung  i n  d e r  N e u g e b o re n e rp e r io 
de h ä u f i g  e i n g e s e t z t e r  M ed ikam ente  a u f  d i e  T h ro m b o z y te n fu n k t io n ,  
b e s o n d e r s  a u f  d i e  A g g r e g a t i o n  b e i  g esu n d e n  N e u g e b o re n e n ,  u n t e r 
s u c h t .  D abei w urden  d i e  F i n a l k o n z e n t r a t i o n  immer so  gewählt,da3 
s i e  e tw a  dem t h e r a p e u t i s c h e n  P la s m a s p i e g e l  e n t s p r a c h e n .  Au3erdeni 
h ab e n  w i r  v e r s u c h t ,  den  E i n f l u 3  von H y p e r o s m o l a r i t ä t  und Hypoxie 
a u f  d i e  T h r o m b o z y te n fu n k t io n e n  s i c h t b a r  zu m achen .

A ls  e r s t e  A r z n e i m i t t e l g r u p p e  w urden d i e  A n tib io tik a  u n t e r 
s u c h t .  D abe i  w urden  b e s o n d e r s  d i e  m odernen , b e i  P ro b le m k e im e n  
e i n g e s e t z t e n  h a l b s y n t h e t i s c h e n  P e n i c i l l i n e  g e t e s t e t  /A bb . 1 - 3 / ,  
e s  z e i g t e  s i c h  d u rc h  C a r b e n i c i l l i n ,  A z l o c i l l i n  und M e z l o c i l l i n  
e i n e  s t a t i s t i s c h  s i g n i f i k a n t e  A g g reg a t io n sh em m u n g .  A b e r  a u c h  
A m p i c i l l i n ,  O x a c i l l i n ,  G e n ta m y c in  und A m ik ac in  z e i g t e n  i n  E i n 
z e l f ä l l e n  Hemmwirkung, s i e  l i e 3  s i c h  a b e f  n i c h t -  s t a t i s t i s c h  
e i n d e u t i g  s i c h e r n .  C e p h a l o t i n  w ar i n  jed em  F a l l e  ohne E i n f l u 3  
/ T a b e l l e  1 / .  F ü r  C a r b e n i c i l l i n  k o n n te  m i t  H i l f e  d e s  R o t a t i o n s -  
th ro m b e la s to g ra m m s  d e r  u n g ü n s t i g e  E i n f l u 3  a u f  den  G e r i n n u n g s 
a b l a u f  d e m o n s t r i e r t  w e rd e n .  D ie G e r i n n s e l b i l d u n g s z e i t  w a r  v e r 
l ä n g e r t  und d i e  m axim ale T h r o m b u s e l a s t i z i t ä t  v e r m i n d e r t .  D ie 
A d h ä s i v i t ä t  k o n n te  d u rc h  A n t i b i o t i k a  n i c h t  b e e i n f l u 3 t  w e rd e n .

H y p e ro s m o la re  I n f u s i o n s l ö s u n g e n ,  w ie  A m in o s ä u re g e m is c h e  o -  
d e r  h o c h p r o z e n t i g e  Z u c k e r lö s u n g e n  z e i g t e n  e b e n f a l l s  e i n e n  Hemm
e f f e k t  a u f  d i e  A g g r e g a t i o n ,  d e r  s i c h  i n  v f t r o  b i s  zu e i n e r  Kon
z e n t r a t i o n  b i s  600 mosmol n a c h w e is e n  l i e 3 .



112

B e i  e inem  P a t i e n t e n  m i t  e i n e r  e x t r e m e n  H y p e r o s m o l a r i t ä t  
k o n n t e n  A g g r e g a t i o n s s t ö r u n g e n  g e f u n d e n  w e rd e n ,  d a m i t  k o n n te  
a u c h  von  d e r  S e i t e  d e r  T h ro m b o z y te n f u n k t io n  a u f  d en  u r s ä c h l i 
c h e n  Zusammenhang H y p e r o s m o l a r i t ä t  -  i n t r a k r a n i e l l e  É lu tu n g  
h i n g e w i e s e n  w e rd e n .

.H e p a r in  i n  e i n e r  K o n z e n t r a t i o n  v on  0 , 1  -  10 IE /m l  h a t t e  
e i n e n  f ö r d e r n d e n  E i n f l u ?  a u f  d i e  T h r o m b o z y t e n a g g r e g a t io n  /Abb. 
4 .  u .  5 / .  D abei i s t  h e r v o r z u h e b e n ,  d a3  sowohl d i e  I n t e n s i t ä t  
d e r  A g g r e g a t io n  v e r s t ä r k t ,  d e r  z e i t l i c h e  A b la u f  v e r k ü r z t  a l s  
a u c h  d i e  a d r e n a l i n i n d u z i e r t e  A g g r e g a t i o n  zum T e i l  ü b e r h a u p t  
e r s t  a u s g e l ö s t  w e rd e n  k o n n t e .

I n  e inem  h o h en  P r o z e n t s a t z  w i r k t e  H e p a r in  a l s  I n d u k t o r  
d e r  A g g r e g a t i o n ,  w as  s i c h  i n  v i v o  a l s  S p o n t a n a g g r e g a t i o n  z e i 
gen  w ü rd e .  Die V e r s t ä r k u n g  d e r  A g g r e g a t i o n  b e d e u t e t  n i c h t  von 
v o r n h e r e i n  e i n e  V e r b e s s e r u n g  d e r  H ä m o s t a s e s i t u a t i o n ,  denn 
d u r c h  S p o n t a n a g g r e g a t i o n  w erden  d i e  f u n k t i o n s t ü c h t i g s t e n  
T h ro m b o zy ten  e l i m i n i e r t ,  so da3 T h ro m b o z y to p e n ie  und d u r c  Zu
r ü c k b l e i b e n  w e n ig e r  f u n k t i o n s t ü c h t i g e r  T h ro m b o zy ten  au c h  e i n e  
g e w is s e  T h r o m b o z y to p a th i e  r e s u l t i e r e n  können  / 4 / .

D ie  W irkung d e s  P r o s t a g l a n d i n s y n t h e t a s e h e m m e r s  In d o m e ta -  
z i n  k o n n t e ,  de k e i n e  o p t i s c h  k l a r e  L ösung  z u r  V e r fü g u n g  s t a n d ,  
n u r  b e i  3 P a t i e n t e n ,  d i e  I n d o m e ta z in  0 , 2  m g/kg o r a l  zum V er-  
s c h l u 3  e i n e s  o f f e n e n  D u c tu s  a r t e r i o s u s  e r k a l t e n  h a t t e n , unter
su ch s t  werden. Wir f a n d e n  k e i n e  A g g re g a t io n sh em m u n g  und kön
n e n  d a r a u s  s c h l u 3 f o l g e r n ,  da3 d i e  o r a l e  I n d o m e ta z in g a b e  / 0 ,2  
m g /k g /  k é i n e  W irk u n g  h a b e n  d ü r f t e ,  w e d e r  a u f  d i e  T hrom bozy ten  
n o c h  a u f  den D u c tu s  a r t e r i o s u s .  I n z w i s c h e n  w e rd e n  a u c h  h ö h e re  
D osen und i . v . - A p p l i k a t i o n e n  e m p f o h le n .  Auch b e i  T h e o p h y l l i n ,  
d e s s e n  hemmender E i n f l u 3  a u f g ru n d  d e r  E rh ö h u n g  d e s  Spiegels an 
z y k l i s c h e n  A d e n o s in m o n o p h o s p h a t  zu  e r w a r t e n  w a r ,  k o n n te  d e r  
hemmende E f f e k t  n i c h t  n a c h g e w ie s e n  w e rd e n .  Anhand e i n e r  K a s u i 
s t i k  m öch ten  w i r  d en  r a s c h e n  E i n f l u 3  d e r  H ypox ie  v e r d e u t l ic h e n .  
W ährend  im L abor d i e  T h r o m b o z y te n f u n k t io n e n  g e p r ü f t  w urden , 
t r a t  b e i  e inem  p r ä m a t u r e n  N e u g e b o re n e n  n i c h t  zu  behebender Atem
s t i l l s t a n d  a u f ,  e s  m a c h te  s i c h  B eatm ung  und S c h o c k t h e r a p i e  e r  
f o r d e r l i c h .  Nach e i n e r  S tu n d e  w ar d i e  T h ro m b o z y te n a g g r e g a t io n  
n i c h t  mehr a u s l ö s b a r .

I n  d e r  T a b e l l e  2 haben  w i r  d i e  E r g e b n i s s e  zusamm encjefa3t 
D a b e i  mu3 b e t o n t  w e r d e n ,  da3 w i r  f ü r  P r o t a m in  /W irk u n g  w ie  He
p a r i n /  und f ü r  T h e o p h y l l i n  d i e  n a c h  dem L i t e r a t u r s t u d i u m  e r 
w a r t e t e n  W irkungen  n i c h t  g e fu n d e n  h a b e n .

D ie  B e e i n f l u s s u n g  d e r  T h r o m b o z y te n a g g r e g a t io n  d u rc h  Medi
k a m e n te  kann ü b e r  v e r s c h i e d e n e  Wege e r f o l g e n ,  w obe i  w i r  3 
H a u p tw irk u n g e n  an n eh m en  k ö n n e n :

1 .  V e rä n d e ru n g  d e r  Membran d u rc h  B l o c k i e r u n g  d e r  M em branrezep
t o r e n  o d e r  d u r c h  e l e k t r o s t a t i s c h e  E f f e k t e  an  d e r  Membran

2 . Hemmung d e r  Enzyme Z y k lo o x y g e n a se  und E n d o p e r o x i d s y n t h e t a s e  
und  d a m it  d e r  P r o s t a g l a n d i n s y n t h e s e  und

3. B e e i n f l s s u n g  d e r  M e m b r a n p r o t e i n d e p h o s p h o r y l i e r u n g  d u rc h  e i 
n e n  v e r ä n d e r t e n  G e h a l t  an z y k l i s c h e n  A d e n o s in m o n o p h o sp h a t .
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F ü r  A c e t y l s a l i c y l s ä u r e  i n d o m e t a z i n ,  P h e n y l b u t a z o n  u nd  a n 
d e r e  n i c h t s t e r o i d a l e  A n t i p h l o g i s t i k a  i s t  d i e  Hemmung d e r  P r o s 
t a g l a n d i n s y n t h e s e  e r w i e s e n .  F ü r  d i e  m e i s t e n  a n d e r e n  M edikamen
t e  m öch ten  w i r  den  Weg ü b e r  V e rä n d e ru n g  d e s  G e h a l t e s  an  cAMP
annehmen.

Wenn w i r  d i e  f o l g e n d e  K urve b e t r a c h t e n  /A bb . 6 / ,  so  i s t  
e i n d e u t i g  n a c h  ADP-Zugabe d i e  TrübungsZunahme s i c h t b a r ,  e i n  
A u sd ru ck  d e r  A D P - i n d u z i e r t e n  s h a p e  c h a n g e ,  =•d e r  Vorp h a s e  d e r  
Aggregation.Diese Reaktion i s t  an d ie  ADP-Rezeptoren d er  Thrombozytennenb- 
ran gebunden, so da? s ie  a l s  Beweis gewertet werden kann, d a ?  z u m in d e s t  
d ie  ADP Rezeptoren n ic h t  b lo c k ie r t  sind.Danach s e t z t  d ie  Aggreaqation e in ,  
so  d a?  anzunehm en i s t ,  d a?  d i e  P r o s t a g l a n d i n s y n t h e s e  s t a t t g e 
fu n d e n  h a t .  S p ä t e r  kommt e s  a b e r  z u r  D e s a g g r e g a t i o n ,  d i e  w i r  
ü b e r  e i n e  E rhöhung  d e s  G e h a l t e s  an  z y k l i s c h e n  Adenosinm onqphos- 
p h a t  /cAMP/ und d a m i t  ü b e r  e i n e  Z u rü c k d rä n g u n g  d e r  Membranpro
t e i n d e p h o s p h o r y l i e r u n g  e r k l ä r e n  m öch ten  /A bb. 7 / .  H i e r  k ö n n t e  
au c h  d i e  E r k l ä r u n g s m ö g l i c h k e i t  f ü r  d i e  a g g r e g a t i o n s f ö r d e r n d e  
H e p a r in w irk u n g  zu su c h e n  s e i n ,  w ie  RECHES / 9 /  d u r c h  A u fh eb u n g  
d e s  A n t i a g g r e g a t i o n s e f f e k t e s  von PG E^ n a c h g e w ie s e n  h a t .  0 IKA 
/ 3 /  d ag e g en  e r k l ä r t  d i e  H e p a r in w i rk u n g  ü b e r  e i n e  A D P - F r e i s e t -  
zu n g .

Wir m öch ten  a u s  u n s e r e n  U n te r s u c h u n g e n  s c h l u ? f o l g e r n :

F ü r  d i e  A u s lö s u n g  von B lu tu n g e n  w i rd  s i c h e r  d i e  m e d ik a -  
m e n t e n i n d u z i e r t e  T h r o m b o z y t e n f u n k t io n s s t ö r u n g  k e i n e  e n t s c h e i 
d en d e  R o l l e  s p i e l e n  -  w ohl a b e r  f ü r  d i e  A u sdehnung  und d a m i t  
au c h  f ü r  den S c h w e re g ra d  d e r  F o lg e n .

B e i  d e r  A u s lö s u n g  s i n d  U n r e i f e ,  h y a l i n e  M em branen, mec
h a n i s c h e  V e n t i l a t i o n ,  A l v e o l a r r u p t u r  und P n e u m o th o ra x ,  H y p e r -  
n a t r i ä m i e  und H y p e r o s m o l a l i t ä t  b e s o n d e r s  n a c h  P u f f e r t h e r a p i e ,  
H y p e rk a p n ie ,  H y p o g ly k o r r h a c h ie  und V o lu m en ex p a n s io n  n a c h  0 -  
b e r i n f u s i o n  von e n t s c h e i d e n d e r  B e d e u tu n g  / 1 2 / .  D ie  B e a c h tu n g  
d e r  M ö g l i c h k e i t e n  d e r  u n g ü n s t i g e n  B e e i n f l u s s u n g  d e r  Thrombo
z y t e n f u n k t i o n e n  d u r c h  M edikam ente  b e i  d e r  B e h a n d lu n g  von Neu
g e b o re n e n  m i t  R i s i k o f a k t o r e n  f ü r  B lu tu n g e n  k an n  a b e r  s i c h e r  
d i e  A usdehnung und d i e  F o lg e n ,  b e s o n d e r s  d e r  i n t r a k r a n i e l l e n  
B l u tu n g e n ,  a u f  e i n  Minimum r e d u z i e r e n .
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V e r s t ä r k u n g o hne  E i n f l u ? Hemmung

H e p a r i n T h e o p h y l l i n I n d o m e ta z in

P r o t a m i n H y p e ro s m o la re L ösu n g en

C e p h a l o t i n C a r b e n i c i l l i n (++)

M e z l o c i l l i n C++)

A z l o c i l l i n C++)

A m p i c i l l i n C+)

O x a c i l l i n C+)

G e n ta m y c in (+)

A m ik ac in (+)

T a b e l l e  2 .

B e e i n f l u s s u n g  d e r  T h r o m b o z y t e n a g g r e g a t io n
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A b b i ld u n g  1 .
A D P - i n d u z i e r t e  A g g r e g a t io n  b e i  e in e m  3 Tage a l t e n  N e u g e b o re n e n :  
u n t e r e  Kurve ohne M ed ikam en t,  d a r ü b e r  n ac h  Z u s a tz ,  von A z l o c i l l i n  

und C a r b e n i c i l l i n  n u r  1 .  P hase  
d e r  A g g r e g a t i o n

A b b i ld u n g  2 .
ADP- und a d r e n a l i n i n d u z i e r t e  A g g r e g a t io n  b e i  e in e m  6 Tage a l t e n  
N e u g e b o re n e n : g e r i n g e  Hemmung d e r  A D P - i n d u z i e r t a n  A g c r e g a t i o n  
QU oh A m p i c i l l i n  und M e z l o c i l l i n  / i : n k s  und M i t t e / ,  v o l l s t ä n d i 

ge Hemmung d e r  a d r e n a l i n i n d u z i e r t e n  A g g r e g a t i o n  
/ r e c h t s / .
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A b b i ld u n g  3.
A D P - i n d u z i e r t e  A g g r e g a t i o n  b e i  e in e m  3 Tage  a l t e n  N e u g eb o ren en  
n u r  1 .  P hase  d e r  A g g r e g a t i o n ,  d a n a c h  D e s a g g r e g a t i o n  u n t e r  E i n -

f l u 3  von C a r b e n i c i l l i n

A b b i ld u n g  4 ,
E i n f l u ß  von H e p a r i n j  V e r s t ä r k u n g  d e r  A D P - i n d u z i e r t e n  A g g re g a 
t i o n ,  a d r e n a l i n i n d u z i e r t e  A g g r e g a t i o n  e r s t  n a c h  H e p a r i n z u s a t z

a u s l ö s b a r
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A b b i ld u n g  5 .
U n te r  H e p a r in  V e rk ü rz u n g  d e s  z e i t l i c h e n  A b l a u f e s  d e r  a d r e n a l i 

n i n d u z i e r t e n  A g g r e g a t i o n .

A b b i ld u n g  6 .
U n te r  A m ikac in  n a c h  A D P-Zusatz  Zunahme d e r  T rübung  / s h a p e  c h a n 
g e / ,  d an a ch  A g g r e g a t i o n ,  a n s c h l i e ß e n d  d e u t l i c h e  D e s a g g r e g a t i o n  

/ E r l ä u t e r u n g  s i e h e  T e x t /
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ANTAL M.TŐTH -  ILDIKÓ RÉTHY

KINETICS OF ACTIVITY OF THE HEPARIN AT AGE OF INFANCY

In  ag e  o f  i n f a n c y  t h e  a n t i c o a g u l a n t  e f f e c t  o f  t h e  h e p a r i n  i s  
d e t e r m in e d  a l s o  by two f a c t o r s :

-  t h e  a c t u a l  b l o o d - l e v e l  o f  t h e  m e d ic a m e n t;
-  t h e  c o n c e n t r a t i o n  and  a c t i v i f  c:. a n t i t h r o m b i n e  I I I , t h e  a n 

t i p r o t e a s e  m o l e c u l e ,  d i r e c t l y  r e s p o n s i b l e  f o r  a n t i c o a g u l a n t  
e f f e c t .

A lso  i n  h e a l t h y  m a tu re  i n f a n , t  i s  t h e  l e v é l  o f  a n t i t h r o m 
b i n e  I I I  o n l y  t h e  f r a c t i o n  / a b o u t  o n e - h a l f /  o f  v a l u e  o f  t h a t  
i n  a  n o rm a l  a d u l t .  T h i s  l e v e l  i n  p r e m a t u r e  i n f a n t  i s  ev en  l o 
w e r .

In  r e s u l t  o f  h e p a r i n  t r e a t m e n t  a p p l i e d  f o r  d e c r e a s i n g  th e  
e f f e c t  o f  the o r ig in a l ly  low a n t i  thrombins I I I  le v e l  on coagulation " t r i g 
g e r s " ,  i . e .  f o r  d e c r e a s i n g  t h e  e f f e c t  o f  t h o s e  co ía ld  be  d e c 
r e a s e d  t o  s u c h  a  low l e v e l  a t  w h ich  t h e  t h e r a p y  a c t i v i t y  o f  
h e p a r i n  i s  n o t  t o  h e  e x p e c t e d .

The h e p a r i n  r e s i s t a n c e ,  i . e .  p a r a d o x  h e p a r i n  a c t i v i t y  i s  
a  f r e q u e n t  o c c u r a n c e  a t  a g e  o f  i n f a n c y .  B e f o r e  a p p l y i n g  o f  h e 
p a r i n  -  a t  d e c i s i o n  a b o u t  t h e  n e c e s s i t y  o f  t h e  t r e a t m e n t  -  i t  
i is  a l s o  t o  b e  k e p t  i n  v ie w ,  w h e th e r  t h i s  m e d ic a m e n t  c o u ld  be  
a p p l i e d  and  w e th e r  " o b l i g a t o r y  c o n d i t i o n s "  p r e v a i l  f t h e  s a t i s 
f a c t o r y  l e v e l  o f  a n t i t h r o m b i n e  I I I / .  A t  d e f i c i e n c y  o f  t h i s  l a 
t t e r  only i t s  c o n t i n o u u s  s u p p l y  c o u l d  p r o v i d e  t h e  s a t i s f y i n g  e f 
f e c t  o f  h e p a r i n .

ANTAL M. TÓTH -  ILDIKÓ RÉTHY

DIE KINETIK DER HEPARINWIRKUNG IM NEUGEBORENENALTER

Auch im N e u g e b o r e n e n a l t e r  bes t im m en  zw ei F a k t o r e n  d i e  a n t i k o -  
a g u l i e r e n d e  W irkung d e s  H e p a r i n s :

-  d a s  a k t u e l l e  A r z n e i n i v e a u  und
-  d i e  K o n z e n t r a t i o n  und A k t i v i t ä t  d e s  a n t i p r o t e a s e  M o le k ü l s ,  

d e s  A n t i t h r o m b in  I I I ,  d a s  f ü r  a n t i k o a g u l i e r e n d e  W irkung u n 
m it te lb a r  v e r a n t w o r t l i c h  i s t .
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D as A n t i t h r o m b i n  I I I - N i v e a u  i s t  a u c h  b e i  g e s u n d e n  Neuge
b o r e n e n  n u r  e i n  T e i l  / c a .  d i e  H a f t e /  d e s  n o rm a le n  E rw a c h s e n e n -  
W e r t e s .  Das N iv e a u  i s t  b e i  F r ü h g e b o r e n e n  n och  n i e d r i g e r .

D er so w ie s o  n i e d r i g e  A n t i t h r o m b i n  I l l - S p i e g e l  k an n  d u r c h  
d i e  K o a g u l i e r e n d e  " t r i g g e r "  W irk u n g e n  bzw. d u r c h  H e p a r in - B e 
h a n d l u n g  s i n k t  a u f  s o l c h  n i e d r i g e s  N iv e a u ,  b e i  d e n e n  vom He
p a r i n  k e i n e  W irkung  m ehr zu e r w a r t e n  i s t .

D ie  H e p a r i n - R e s i s t e n z ,  bzw. p a r a d o x e  H e p a r in -W ir k u n g  kenuit 
o f t  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  v o r .  V or d e r  H e p a r i n i s i e r u n g  muss man 
-  n e b e n  d e r  E n t s c h e i d u n g ,  ob  d i e  B eh an d lu n g  b e g r ü n d e t  i s t  -  a -  
u c h  b e a c h t e n ,  ob  .d ie s e  A rz n e i  g e g e b e n  w erden  k a n n ,  ob  e s  " d ie  
o b l i g a t o r i s c h e n  B ed in g u n g e n "  z u r  Anwendung g i b t  / d a s  genügende  
A n t i t h r o m b i n  I I I - N i v e a u / .  Wenn l e t z t e r e s  f e h l t ,  k a n n  n u r  d e r  
f o r t l a u f e n d e  E r s a t z  d i e s e r  K om ponente d i e  a u s r e i c h e n d e  H e p a r in  
W irk u n g  s i c h e r n .

ANTAL M. TÓTH -  ILDIKŐ RÉTHY

LA KINETIKO DE LA HEPARINEFIKO EN NOVNASKITAGO

Ánkau en  n o v n a s k i t a g o  du f a k t o r o j  d i f i n a s  l a  a n t i k o a g u l i g a n  
e f i k o n  de l a  h e p a r i n o :

-  l a  a k t u a l a  m e d i k a m e n t o - n i v e lo  e n  l a  s a n g o ,
-  l a  k o n c e n t r i t e c o  k a j  a k t i v e c o  de  l a  a n t i p r o t e a z ä  m o le k u lo ,  

k i u  r e sp o n d a s  p r o  l a  a n t i k o a g u l i g a  a f i k o ,  do l a  k o n c e n t r i 
t e c o  k a j  a k t i v e c o  de a n t i t r o m b i n o  I I I .

La n i v e l o  de a n t i t r o m b i n o  I I I ,  an k au  ce  s a n a j  n o v n a s k i t o j  
e s t a s  n u r  p a r t o  / ä i r k a d  d u o n o /  d e  l a  n o rm a la  p l e n k r e s k u l a ^ a  v a -  
l a r o .  La n i v e l o ,  c e  p r e m a t u r o j  e s t a s  é c  p l i  m a l a l t a .

La a p r i o r e  m a l a l t a  a n t i t r o m b i n o  I I I  n i v e l o  p o v a s  m a l a l t i -  
p r o  l a  k o a g u l i g a  " t r i g g e r "  / m o v i l o /  au  p r o  l a  h e p a r i n - t e r a -  

p i o .  La m a l a l t i g o  p o v a s  e s t i  t i e l  e k s t r e m a ,  k e  o n i  jam  ne p o 
v a s  a t e n d i  t e r á p i á n  e f i k o n  p r o  l a  h e p a r i n o .

La r e z i s t o  k o n t r a u  l a  h e p a r i n o ,  k o n c e rn e  " p a r a d o k s a  h e p a -  
r i n - e f i k o "  o f t e  r i m a r k e b l a s  e n  n o v n a s k i t a g o .  A n ta u  l a  dono de 
h e p a r i n o  -  krom l a  j u g o  de l a  m o t iv o  de l a  t e r a p i o  -  o n i  d e v a s  
j u g i  a n k a u  t i o n ,  6 u  t i u  m ed ik am en to  e s t a s  u z e b l a ,  c u  e k z i s t a s  
l a  d e v i g a  k o n d if io  de l a  u zad o  / l a  s u f i é a  n i v e l o  de  l a  a n t i t r o m 
b i n o  I I I / .  Se t i u  m ankas ,  n u r  k o n t i n u a  s u b s t i t u o  de t i u  kompo- 
n a n t o  p o v a s  c e r t i g i  l a  k o n v en a n  h e p a r i n e f i k o n .
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M.TŐTH ANTAL -  RÉTHY ILDIKÓ

A HEPARINHATÁS KINETIKÁJA /ANTITROMBIN I I I  AKTIVITÁS/ AZ U J-  
SZÜLÖTTKORBAN

A h e p a r i n  / 4 /  e l e g e n d ő  a n t i k o a g u l á n s  h a t á s a  az  u j s z ü l ö t t k o r 
b an  i s  k é t  a l a p - t é n y e z ő t ő l  f ü g g j  e g y r é s z r ő l  a  r é s z t v e v ő  r e 
g u l á i é  kom ponensnek , az  a n t i t r o m b i n  I I I - n a k  a  k o n c e n t r á c i ó j á 
t ó l  / k a p a c i t á s á t ó l /  é s  a k t i v i t á s á t ó l ,  m á s r é s z r ő l  ^a h e p a r i n  
f e l s z í v ó d á s á t ó l ,  m e g o s z l á s á t ó l ,  a n y a g c s e r é j é t ő l  é s  k i v á l a s z 
t ó d á s á t ó l ,  i l l .  az  e z e k  á l t a l  m e g h a t á r o z o t t  " t e r á p i á s  v é r 
s z i n t t ő l "  / 1 0 / .

M indezek  a  t é n y e z ő k  az  u j  s z ü l ö t t k o r b a n  ma még nem i s m e r 
t e k  k e l l ő  s z i n t e n .  E gyebek  m e l l e t t  e z  a z  a l v a d á s é l e t t a n i  é s  
f a r m a k o k i n e t i k a i  b i z o n y t a l a n s á g  az  oka  a n n a k ,  hogy az  ú j s z ü 
l ö t t e k n é l  a h e p a r i n  k e z e l é s  i n d i k á l á s a  / i l l .  i n d i k á l h a t ó s á g a / ,  
v a l a m i n t  a  k e z e l é s  e l l e n ő r z é s e ,  a h a t á s o s s s á g  m e g í t é l é s e  nem 
h e m o s z t a z e o l ó g i a i  a l a p o k o n  n y u g s z i k ,  hanem k l i n i k a i  t a p a s z t a 
l a t o k o n ,  s z o k á s o k o n .  í g y  g y a k r a n  e lm a r a d  a  v á r t  a n t i k o a g u l á n s  
h a t á s ,  é s  a s i k e r t e l e n s é g  nem e g y s z e r  o l y a n  v é lem é n y h ez  v e z e t ,  
am ely  s z e r i n t  az u j s z ü l ö t t k o r b a n  k é t s é g e s  a  h e p a r i n  a l k a l m a z 
h a t ó s á g a .

Munkánkban n éh á n y  e l m é l e t i  j e l l e g ű  k é r d é s  t a n u lm á n y o z á s a  
s o r á n  s z e r z e t t  t a p a s z t a l a t u n k  i s m e r t e t é s é v e l  k ív á n u n k  a d a t o 
k a t  s z o l g á l t a t n i  a  h e p a r i n  u j s z ü l ö t t k o r i  a l k a l m a z h a t ó s á g á n a k  
a  k é r d é s é h e z .

V i z s g á l a t i  a n y a g ,  m ó d s z e r e k :

20 é r e t t ,  e g é s z s é g e s ,  24 ó r á n á l  f i a t a l a b b  ú j s z ü l ö t t n é l  v é g e z 
tü n k  e l  n é h á n y ,  a t r o m b i n - f i b r i n o g é n  r e a k c i ó v a l ,  a t r o m b i n -  
- n e u t r a l i z á l á s s a l ,  az  a n t i t r o m b i n  a k t i v i t á s s a l  k a p c s o l a t o s  v é r 
a l v a d á s i  v i z s g á l a t o t .  K o n t r o l l k é n t  10 e g é s z s é g e s  f é r f i  v é r a d ó  
k e v e r t  c i t r á t o s  p l a z m á ja  s z o l g á l t .

Az a l á b b i  v i z s g á l ó  m ó d s z e r e k k e l  d o l g o z t u n k ;

1 .  t r o m b i n i d ő  m e g h a t á r o z á s ,  B e h r in g  t r o m b i n - t e s z t t e l ,
2 .  t r o m b in  t i t r á l á s ,  K a u la  é s  K a u la  m ó d s z e r é v e l ,
3. R e p t i l á z i d ő  m e g h a t á r o z á s ,  P e n ta p h a rm  t e s z t t e l ,
4 .  a n t i t r o m b i n  I I I  m e g h a t á r o z á s ,  G e re n d á s ,  Rák m ó d s z e r é v e l ,
5. a n t i t r o m b i n  I I I  m e g h a t á r o z á s ,  M an c in i  s z e r i n t .

A v i z s g á l t  ú j s z ü l ö t t e k  p l a z m á já n a k  f i b r i n o g é n - s z i n t j é t  
C l a u s s - s z e r i n t  B e h r i n g - r e a g e n s s e l  h a t á r o z t u k  meg, é s  2 ,8  +
0 ,5 8  g / l - n e k  t a l á l t u k .
E red m én y ek :
A 20 m á s o d p e rc e s  t r o m b i n  o l d a t  a z  ú j s z ü l ö t t e k  
p l a z m á j á t  2 4 ,5  + 2 ,2  m á s o d p e rc  a l a t t  a l v a s z t o t t a  meg.
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Az u n .  t r o m b i n  t i t r á l á s i  g ö r b e ,  
a m e ly n e k  s o r á n  a  v i z s g á l t  ú j s z ü l ö t t -  é s  a  k o n t r o l l  f e l n ő t t 
p l a z m á t  k ü lö n b ö z ő  t r o m b i n  h i g i t á s o k k a l  a l v a s z t j u k  meg a z t  mu
t a t j a ,  hogy  az  ú j s z ü l ö t t  é r t é k e k  a r á n y o s a n  h o s s z a b b a k ,  i g y  a 
k é t  g ö r b e  k ö z e l  p á rh u z a m o s a n  f u t  /1  á b r a / .

A R e p t i l á z i d ő  m e g h a t á r o z á s  s o r á n  az  ú j s z ü 
l ö t t  p l a z m á k k a l  8 m á s o d p e r c c e l  h o s s z a b b  a l v a d á s i d ő t  k a p t u n k ,  
m int a  k o n t r o l l k é n t  s z e r e p l ő  f e l n ő t t  p l a z m á k k a l .

Az a n t i t  r o m b i n  I I I - a k t i v i t á s  meg
h a t á r o z á s a  azon  a l a p u l ,  hogy  a  h ő d e f i b r i n á l t  c i t r á t p l a z m á h o z  
i s m e r t  a k t i v i t á s ú  t r o m b i n  o l d a t o t  a d v a ,  az  i d ő  fü g g v é n y é b e n  
t r o m b i n  h a t á s  c s ö k k e n é s t  é s z l e l ü n k .  Az a k t i v i t á s c s ö k k e n é s  e l 
s ő s o r b a n  az  a n t i t r o m b i n  I l l - a k t i v i t á s t ó l  f ü g g .  A f e l n ő t t  é s  az 
ú j s z ü l ö t t  é r t é k e k  a  v i z s g á l a t  5 .  p e r c é b e n  még m ajdnem  azo n o sak .  
Az u t ó b b i a k  a z o n b a n  az  i d ő  m ú l á s á v a l  mind jo b b a n  e l m a r a d n a k , é s  
a z  i n k u b á l á s  2 0 - 3 0 .  p e r c é b e n  m ár csaK  a f e n ő t t  é r t é k  f e l é t - h a r -  
m a d á t  é r i k  e l  / 2 . á b r a / .

Az a n t i t r o m b i n  I I I  - a n t i g é n  k o n 
c e n t r á c i ó j á t  im m u n o ló g ia i  m ó d s z e r e k k e l  e g é s z s é g e s  
ú j s z ü l ö t t e k n é l  a  f e l n ő t t  é r t é k  4 7 ,8  + 9 ,6  %-ának t a l á l t u k .  Az 
a n t i t r o m b i n  I I I  b i o l ó g i a i  a k t i v i t á s á n a k ,  i l l .  a n t i g é n  k o n c e n t 
r á c i ó j á n a k  e r e d m é n y e i  j ó l  k o r r e l á l t a k  e g y á s s a l .

M e g b e s z é l é s :

A v i z s g á l a t o k b ó l  a z t  a  k ö v e t k e z t e t é s t  v o n h a t j u k  l e ,  hogy  u j s z ü 
l ö t t k o r b a n  a t r o m b i n i d ő  é s  a  t r o m b i n  t i t r á l á s  é r t é k e i  á l t a l  j e l 
z e t t  s a j á t o s  t r o m b i n  -  f i b r i n o g é n
r e a k c i ó  o k a  n e m  a z  a n t i t r o m b i n  
a k t i v i t á s  f o k o z o t t  v o l t a .  E z t  k ö z v e t 
v e  i g a z o l j a  a z  a  t a p a s z t a l a t u n k ,  m i s z e r i n t  a R e p t i l á z i d ő ,  a -  
m e ly  p e d i g  é r z é k e t l e n  az  a n t i t r o m b i n - h a t á s r a ,  a z  ú j s z ü l ö t t e k n é l  
j o b b a n  m e g n y ú l t ,  m i n t  a  m ár e m l i t e t t  t r o m b i n i d ő .  K ö z v e t l e n  b i 
z o n y í t é k  p e d i g  a z  a n t i t r o m b i n  I I I  a k t i v i t á s  é s  a  koncentráció meg
h a t á r o z á s ,  am ely  a l a c s o n y ,  a  f e l n ő t t  é r t é k e k h e z  v i s z o n y í t v a  kb .  
50 %-os s z i n t e t  m u t a t o t t .

H athaw ay / 3 /  a z  a n t i t r o m b i n  I l l - a k t i v i t á s t  é r e t t  u j s a i l ö t -  
t e k n é l  55 % -osnak , k o r a s z ü l ö t t e k n é l  48 %-osnak t a l á l t a .  T e g e r -  
- N i l s s o a  /1 5 /  s z e r i n t  a z  ú j s z ü l ö t t e k  plazmájának an ti trom bin  I I I -  
s z i n t j e  k b .  f e l e  a  f e l n ő t t e k é n e k .  W e is s b a c h  é s  m t s a i  / 1 6 / v iz s 
g á l a t a i  a z t  m u t a t t á k ,  ho g y  e z  a  f o n t o s  i n h i b i t o r  p o t e n c i á l  a -  
k u t  DIK a k v i v a l e n s  á l l a p o t o k b a n  é s  r e s p i r a . t ó r i k u s  • d i s z t r e s s z  
s z in d r ó m á b a n  még to v á b b  c s ö k k e n .

M indezen  a d a t o k  s z e r i n t  t e h á t  még é r e t t ,  e g é s z 
s é g e s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  s e m  s z á m í t h a 
t u n k  a z  e l s ő  é l e t n a p o k b a n  40-50 %-nál m a- 
g a s a b b  a n t i t r o m b i n  I l l - a k t i v i t á s r a .  En
n e k  a  té n y n e k  a  h e p a r i n - h a t á s  k i n e t i k á j a  s z e m p o n t j á b ó l  a l a p v e 
t ő e n  f o n t o s  s z e r e p e  v a n .
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Az: a n t i t r o m b i n  I I I  p o n to s  h a tá s m e c h a n iz m u s a  ma még v i t a  
t á r g y a .  Néhány d o l g o t  a z o n b an  már ma i s  b i z t o s a n  t u d u n k t

1 .  Az u n .  s z e r i n p r o t e á z - t i p u s u  v é r a l v a d á s i  f a k to r o k n a k  a n  t i — 
t ro m b in  I I I - m a l  t ö r t é n ő  i n a k t i v á l á s a  r e l a t i v e  l a s s ú  f o l y a 
m a t .  E z t  a  r e a k c i ó t  k é p e s  f e l g y o r s í t a n i  a h e p a r i n .  A t r o m 
b in  n e u t r a l i z á l ó  t é n y e z ő  t e h á t  a z  a n t i t r o m b i n  I I I .  E n n ek  
e l é g t e l e n  a k t i v i t á s a  e s e t é n  a h e p a r i n n a k  n i n c s  a l v a d á s g á t -  
l ó  h a t á s a .  A n o r m á l i s  i n a k t i v á l á s h o z  m i n im á l i s a n  s z ü k s é g e s  
u n .  " h e m o s z t a t i k u s  a k t i v i t á s "  a z  a n 
t i t r o m b i n  I I I - n á l  igen magas, 70-80 %-os / 8/ .

2. A trctribin n e u t r a l iz á lá s  során l t l  m o l á r i s  a r á n y ú  e n z i n - i n h i b l -  
t o r  kom plex  k e l e t k e z i k ,  am elyben  e z e k  s z e r i n t  1 A o l e k u l a  
t ro m b in  é s  1 m o le k u la  a n t i t r o m b i n  I I I  v e s z  r é s z t .  A komp
l e x  s t a b i l , n e m  d i s s z o c i á l ,  é s  i g e n  ham ar e l t ű n i k  a k e r i n 
g é s b ő l  / 1 / .  Ez a z t  j e l e n t i ,  hogy t a r t ó s  k o a g u l á c i ó s  t r i g -  
g e r - h a t á s  e s e t é n  az  a k t i v  t r o m b in  i n a k t i v á l á s á n a k  az  e r e d 
ménye az  a n t i t r o m b i n  I I I  á l l a n d ó  f o g y á s a .  Csak a d d i g  s z á 
m í th a tu n k  m e g f e l e l ő  i n h i b i t o r  h a t á s r a ,  am ig  a f o k o z o t t  f e l -  
h a s z n á l ó d á s s a l  a z  a n t i t r o m b i n  I I I  k e l e t k e z é s  l é p é s t  t u d  t a r ^  
t a n i .

3. G e ren d ás  / 3 / ,  K a z a l ,  G ra n n i s  é s  T o c a n t i n s  / 5 /  m e g á l l a p í t o t 
t á k ,  hogy a  t r o m b in  i n a k t i v á l á s '  k i n e t i k á j á t  az  a n t i t r o m b i n  
I I I  m e n n y is é g e  i n  v i t r o  a l a p v a e t ő e n  b e f o l y á s o l j á k .  Rák /9 /  
m u t a t t a  k i ,  hogy  a l a c s o n y  a n t i t r o m b i n  I I I - s z i n t  m e l l e t t  a  
h e p a r i n  i n  v i t r o  nem f o k o z z a ,  de v a l ó s z i n ü l e g  g á t o l j a  a. p l a z 
ma t ro m b in  n e u t r a l i z á l ó  h a t á s á t .

M a r c in ia k  / 6 /  v o l t  az  e l s ő i  a k i  i n  v i v o  é s z l e l t e  az  u n .  
" a d v e r z "  h e p a r i n - h a t á s t  o l y a n  b e t e g e k n é l ,  a k ik n e k  nagyon  a l a 
c s o n y  a n t i t r o m b i n  I ^ I - s z i n t j ü k  v o l t .  E ze k b en  az  e s e t e k b e n  e l 
m arad  a  v á r t  a n t i k o a g u l á n s  h a t á s  a m e g f e l e l ő  h e p a r i n  k e z e l é s  
e l l e n é r e ,  s ő t  úgy t ű n i k ,  m in th a  a  t r o m b ó z i s o s  fo ly a m a t  p r o g r e -  
d i á l n a .

Az e l m ú l t  4 -5  é v  s o r á n  h a s o n l ó  h e p a r i n  h a t á s t a l a n s á g o t ,  
i l l .  " f o r d i t o t t "  h a t á s t  magunk i s  g y a k r a n  t a p a s z t a l t u n k  ú j s z ü 
l ö t t e k n é l ,  f i a t a l  c s e c s e m ő k n é l ,  nagyobb  g y e rm e k e k n é l  é s  f e l n ő t 
t e k n é l  e g y a r á n t .  T a p a s z t a l a t a i n k r ó l ,  e r e d m é n y e i n k r ő l  más h e l y e n  
s z á m o l tu n k  b e  / 1 3 ,  1 4 / .  V éleményünk s z e r i n t  a  " p a ra d o x "  h e p a r i n  
r e a k c i ó  nem é l e t k o r  s p e c i f i k u s  j e l e n s é g ,  hanem  az  a l a c s o n y  a n 
t i t r o m b i n  I I I - s z i n t t e l  h o z h a tó  o k i  k a p c s o l a t b a .

Az ú j s z ü l ö t t e k n é l  az  a n t i t r o m b i n  I I I - s z i n t  n o r m á l i s  k ö r ü l 
mények k ö z ö t t  i s  e l e v e  c s a k  t ö r e d é k e  a f e l n ő t t e k é n e k , é s  l é n y e 
g e s e n  a l a t t a  v an  az e m l í t e t t ,  m i n i m á l i s a n  s z ü k s é g e s  " h e m o s z ta 
t i k u s  a k t i v i t á s i n a k .  K o a g u lá c ió s  t r i g g e r - h a t á s o k r a  e z  t o v á b b  
c s ö k k e n h e t  o l y a n  a l a c s o n y  é r t é k r e ,  a m e ly n é l  a  h e p a r i n t ó l  m ár 
nem v á r h a tu n k  a l v a d á s t  g á t l ó  h a t á s t  / 1 1 / .  A s z e r v e z e t  v é d t e l e n  
m arad  az  a k t i v á l ó d o t t  v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k k a l  szem ben.

Tovább b o n y o l í t j a  a k é p e t ,  hogy a  h e p a r i n  maga i s  j e l e n t ő 
s e n  c s ö k k e n t h e t i  az  a n t i t r o m b i n  I I I  p l a z m a s z i n t j é t .  E z t  e l ő s z ö r  
M a r c in ia k  é s  Gockerman / 7 /  k ö z ö l t é k .  í g y  -  k ü lö n ö s e n  e l e v e  a l a -
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c s o n y  a n t i t r o m b i n  I I I - s z i n t n é l  -  g y a k r a n  e l ő f o r d u l ,  h o g y  maga 
a  h e p a r i n  a d á s a  e red m én y ez  s z i n t e  ó r á k o n  b e l ü l  o l y a n  a l a c s o n y  
a n t i t r o m b i n  I I I - s z i n t e t ,  am ely  m ár  a  h e p a r i n  t e l j e s  h a tá s ta la n 
ságát j e l e n t i .

Ú j s z ü l ö t t e k n é l  ép p e n  e z z e l  a  j e l e n s é g g e l ,  v a g y i s  a  g y a 
k o r i  h e p a r i n  r e z i s z t e n i á  v a l  t a l á l 
k o z h a tu n k  .

E zek  s z e r i n t  a z  u j s z ü l ö t t k o r b a n  é p p e n  azo k b an  az  e s e t e k 
ben  v o l n a  e l l e n  j a v a s l a t  a  h e p a r i n  a l k a l m a z á s a ,  a m ik o r  a  v é r a l 
v a d á s i  r e n d s z e r  i n t r a v a z á l i s  a k t i v á l ó d á s a  m i a t t  a ''Szervezet vé
delm e é r d e k é b e n  a  le g n a g y o b b  s z ü k s é g  v o l n a  a g á t l ó  h a tá s  foko
z á s á r a ?  V élem ényünk  s z e r i n t  e z  e g y á l t a l á n  nem ig y  v a n .

A h e p a r i n  az  ú j s z ü l ö t t e k n é l  i s  m e g b iz h a tó  a l v a d á s g á t l ó  
g y ó g y s z e r ,  h a  a n t i t r o m b i n  I I I  e l e g e n d ő  m en n y iség b en  á l l  r e n 
d e l k e z é s r e .  M iv e l  e r r e  a l i g  s z á m í t h a t u n k  az  e l s ő  é l e t n a p o k o n  
/d e  t r o m b ó z i s o s  b e t e g e k  nagy  r é s z é b e n  a k é s ő b b i  é le tkorban  sem/, 
a h e p a r i n n a l  e g y i d e j ű l e g  f o l y a m a t o s a n  p ó t o l n i  k e l l  a  h i á n y z ó  
h e p a r i n - k o f a k t o r t ,  v a g y i s  az  a n t i t r o m b i n  I l l - t  / 1 2 / .

A s z u b s z t i t ú c i ó r a  a lk a lm a s  a  f r i s s ,  f a g y a s z t o t t  p la z m a  
/ 8 / ,  t a p a s z t a l a t u n k  s z e r i n t  n a p o n t a ,  t e s t s u l y k i l o g r a m m o n k é n t  
10 m l - e s  a d a g b a n .

Az a n t i t r o m b i n  I I I  a d e k v á t  p ó t l á s á v a l  ú j s z ü l ö t t e k n é l  s ú 
l y o s  i n t r a v a s z k u l á r i s  á l l a p o t o k b a n  i s  b i z t o s í t h a t j u k  a  h e p á r in  
v á r t  a n t i k o a g u l á n s  h a t á s á t ,  a m e ly  h e m o s z t a z e o l ó g i a i  l a b o r a t ó 
r i u m i  m ó d s z e r e k k e l  é s  a k l i n i k a i  t ü n e t e k  j a v u l á s á v a l  i s  i g a 
z o l h a t ó .  . ’
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IBOLYA NAGY

STUDY OF BLOOD-PLATELET FUNCTIONS, THE CLINICAL ASPECTS

The b l o o d - p l a t e l e t s  p l a y  an  i m p o r t a n t  r o l e  i n  t h e  h a e m o s ta 
s i s  a s  w e l l  a s  i n  c e r t a i n  p a t h o g r a p h i e s .  The t h r o m b o c y te  func
t i o n a l  d e v i a t i o n  c a u s e s  c o n g e n i t a l  h a e m o p h i l i a  r e l a t i v e l y  s e l 
dom, n e v e r t h e l e s s  i n  h a e m o p h i l i a  o f  unknown o r i g i n  t h i s  p o s s i 
b i l i t y  i s  a l s o  t o  be i n v e s t i g a t e d .  The s e c o n d a r y ,  a c q u i r e d  
th ro m b o c y te  f u n c t i o n a l  d i s o r d e r  i s  v e r y  f r e q u e n t .

The c o r r e c t  t im e  o f  b l e e d i n g  an d  t h e  th r o m b o c y te  num ber 
a r e  i m p o r t a n t ,  b u t  t h e y  a r e  n o t  enough  f o r  more f i n e  a n a l y s i s  
o f  d i s o r d e r  o f  t h e  h a e m o s t a s i s ,  i h e ^ r e t r a c t i o n  rS \ t h e  haemop
h i l i a  o f  c o n g e n i t a l  o r i g i n ,  t h e  a g g r e g a t i o n  c a u s e d  by  d i f f e 
r e n t  ways c o u l d  be d i s e a s l y  /G lan zm an n ,  B e r n a r d - S o u l i e r , s t o 
r a g e  p o o l '  d i s e a s e / .  I n  se ld o m  r a r e  c a s e s  c o u ld  b e  a l s o  d e c r e a 
s e d  P F ~ . The i n v e s t i g a t i o n  o f  th e ^ m o rp h o lo g y  o f  t h r o m b o c y t e  In 
t h e  s t a i n e d  p e r i p r e r a l  sm ear  c o u ld '  be o f  i n f o r m a t i o n a l . T h e  ß- 
th ro i r tb o g lo b u l in  l i b e r a t e d  i n  t h e  p r o c e s s  o f  r e l e a s e  a s  w e l l  a s  
t h e  PF . c o u l d  i n d i c a t e  t h e  i n t r a v a s c u l a r  c l o t t i n g  o r  i n t r a v a -  
sa.1 th ro m b o c y te  d e s t r o y i n g .  The i n  v iv b  i n c r e a s e d  a g g r e g a t i o n  
cfculd b e  i n v e s t i g a t e d  by m e th o d s  /PAR/ o f  Wu an d  H oak. The MDA- 
- s y n t h e s i s  i s  t h e  i n d i c a t o r  o f  t h e  b l o o d - p l a t e l e t  p r o s t a g l a n -  
dyn w i t h  m e a s u r in g  o f  w h ich  i n  a g iv e n  c a s e  a l s o  t h e  l i f e  me
a s u r i n g  o f  t h e  t h ro m b o c y te  w i t h  u se  o f  i s o t o p e s  c o u l d  b e  s u b 
s t i t u t e d .

IBOLYA NAGY

UNTERSUCHUNG DER BLUTPLRt TCHENFUNKTION, KLINISCHE GESICHTS
PUNKTE

Die B l ü t p l ä t t c h e n  s p i e l e n  so w o h l i n  de H a e m o s ta s e ,  a l s  a u c h  
in * b e s t im m te n  K r a n k h e i t s b i l d e r n  e i n e  w i c h t i g e  R o l l e .  A ngebo
r e n e  h ä m o r r h a g i s c h e  D i a t h e s e  v e r u r s a c h t  v e r h ä l t n i s m ä s s i g  s e l 
t e n  V e rä n d e ru n g  i n  d e r  T h ro m b o z y te n f u n k t io n ,  t r o t z d e m  m uss be i 
H a em o rrh a g ie  u n b e k a n n te r  H e r k u n f t  a u c h  d i e s e  M ö g l i c h k e i t  u n 
t e r s u c h t  w e rd en .  S e k u n d ä r e ,  e rw o rb e n e  S tö r u n g  d e r  T h ro m b o zy r 
t e n f u n k t i o n  i s t  s e h r  h ä u f i g .  D ie  g en au e  B l u t u n g s z e i t  u n d  d i e  
A n z ah l  d e r  T h rom bozy ten  i s t  w i c h t i g ,  a b e r  z u r  f e i n e r e n  U n t e r 
su ch u n g  d e r  H a e m o s ta s e s tö ru n g e n  n i c h t  g en u g .  I n  d en  a n g e b o r e 
n en  T h r o m b o z y t e n - B l u t e r k r a n k h e i t e n  k ann  d i e  R e k r a t i o n ,  d i e
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a u f  v e r s c h i e d e n e  A r t e n v e r u r s a c h t e  A g g r e g a t i o n  k r a n k h a f t  s e i n  
/G lan zm a n n ,  B e r n a r d - S o u l i e r , " s t o r a g e  p o o l  d e s e a s e " / .  I n  s e l 
t e n e n  F ä l l e n  k a n n  auch , d e r  PF3 A b s t r i c h  d i e  m orphologische Un
t e r s u c h u n g  d e r  T h ro m b o z y te n .  I n t r a v a s k u l a r e  G e r in n u n g  o d e r  
i n t r a v a s a l e r  T h r o m b o z y t e n - Z e r f a l l  k an n  d a s  w äh ren d  d e s  R e le a 
s e  b e f r e i t e  B e t a - T h r o m b o g l o b u l i n , so w ie  d a s  PF4 b e d e u te n .D i e  
J.n v i v o  g e s t e i g e r t e  A g g r e g a t i o n  kann  a u c h  m i t  Wu uns  Hoak Met
h o d e n  u n t e r s u c h t  w e r d e n  ' /P A R / . Der P r o s t a g l a n d i n - S y n t h e s e - I n -  
d i k a t o r  des  B l u t p l ä t t c h e n s  i s t  d i e  M D A -sy n th e se , i n  F ä llen  m it 
M essu n g en  kann a u c h  d i e  M essung d e r  I s o t o p e n  L e b e n s d a u e r  d e r  
T h ro m b o zy ten  e r s e t z t  w e rd e n .

IBOLYA NAGY

ESPLORO DE TROMBOCITAJ FUNKCIOJ. KLINIKAJ VIDPUNKTOJ.

L a  t r o m b o c i t o j  -  k a j  e n  l a  h e m o s ta z o ,  k a j  en  k e l k a j  m a l s a n o j -  
h a v a s  t r e  g ra n d a n  r o l o n .  A nom alio  de t r o m b o c i t o - f u n k c i o  r e l a 
t i v e  m a lo f t e  k a Ü z a s  d e n a s k a n  h em o ra g ie m o n , tam en  en  o r i g i n e  
n e k o n a t a j  h e m o ra g ie m o j  o n i  d ev a s  e s p l o r i  an k a tf  t i o n  e b l e c o n .  
La s e k u n d a ra j  a k i r i t a j  p e r t u r b o j  de l a  t r o m b o c i t o - f u n k c i o  e s -  
t a s  t r e  o f t a j .

La k o r e k t a  m e z u ro  de l a  h e m o r a g i o - tem po  k a j  nom brado de 
l a  t r o m b o c i t o j  e s t a s  g r a v a ,  s ed  ne  s u f i f e a s  p o r  l a  p i i  p r e c i z a  
a n a l i z o  de l a  h e m o s t a z a j  p e r t u r b o j . En l a  h e r e d i t a  t r o m b o c i t o -  
d e v e n a  h e m o ra g io ,  l a  r e t r a k c i o ,  k a j  p l u r m a n i e r e  e s t i g i t a  a g r e -  
g a c i o  povas e s t i  p a t o l ó g i a  /G lanzm an , B e r n a r d - S o u i e r , s t o r a g e  
p o o l  d i s e a s e / .  M a l o f t e  an k a u  PF3 p o v a s  e s t i  m a l p l i i g i t a .  P o v as  
o r i e n t i g i  l a  k u r a c i s t o n  an k au  l a  e s p l o r o  de  l a  t r o m b o c i t o - m o r -  
f o l o g i o  en k o l o r i g i t a  s a n g o s m i r a § o . La p e r  " r e l e a s e "  l i b e r i g i -  
t a  b e t a - t r o m b o g l o b u l i n o  k a j  l a  PF4 p o v a s  i n d i k i  i n t r a a n g i a n  ko 
a g u l i g o n  aű i n t r a a n g i a n  t r o m b o c i t o - d i s f a l o n .  La en v i v o  p l i i g i  
t a  ag re g a d o  e s t a s  e s p l o r e b l a  an k aü  l a u  m e to d o  de Wu k a j  Hoak 
/P A R / .

La m ezurado  de  l a  M D A -sin tezo  p o v a s  a n s t a t a u i g i  l a  i z o t o p  
m e to d a n  m ezu rad o n  d e  l a  t r o m b o c i t o - v i v d a u r o , k i ü  e s t a s  l a  i n d i  
k a t o r o  de l a  t r o m b o c i t o - d e v e n a  p r o s t a g l a n d i n - s i s t e m o .



131

NAGY IBOLYA

VÉRLEMEZKEFUNKCIŐK VIZSGÁLATA, KLINIKAI SZEMPONTOK

A v é r le m e z k é k  m ind  a  h e m o s z t á z i s b a n ,  m in d  b i z o n y o s  k ó r k é p e k 
b en  f o n t o s  s z e r e p e t  j á t s z a n a k .  V e l e s z ü l e t e t t  
v é r z é k e n y s é g e t  v i s z o n y l a g  r i t k á b b a n  o k o z  t r o m b o c i t a f u n k c i ó s  
e l t é r é s ,  m é g is  i s m e r e t l e n  e r e d e t ű  v é r z é k e n y s é g b e n  e z t  a  l e 
h e t ő s é g e t  i s  v i z s g á l n i  k e l l .  A m á s o d la g o s ,  s z e r z e t t  
t r o m b o c i t a f u n k c i ó s  z a v a r  n ag y o n  g y a k o r i .

A k o r r e k t  v é r z é s !  i d ő  é s  t r o m b o -  
c i t a s z á m  f o n t o s ,  de nem e l e g e n d ő  a  h e m o s z t á z i s z a v a r  
f in o m ab b  e l e m z é s é h e z .  A v e l e s z ü l e t e t t  t r o m b o c i t a  e r e d e t ű  v é r 
z é k e n y s é g b e n  a r e t r a k c i ó ,  t ö b b f é l e  módon k i v á l t o t t  
a g g r e g á c i ó  l e h e t  k ó r o s  /G la n z m a n n ,  B ern a rd -  Sou lie r/ ' ,  
s t o r a g e  p o o l  b e t e g s é g .  R i t k á n  l e h e t  c s ö k k e n t  a  P F 3 i s .  T á
j é k o z t a t ó  l e h e t  a p e r i f é r i á s  f e s t e t t  k e n e t b e n  a  t r o m b o c i t a  
m o r f o l ó g i a  v i z s g á l a t a  i s .  I n t r a v a s c u lá -  
r i s  a l v a d á s t  v a g y  i n t r a v a s a l i s  t r o m b o c i t a s z é t e s é s t  j e l e z h e t  a 
r e l e a s e  s o r á n  f e l s z a b a d u l t  b é  t a  -  t r o m b o g l o b u -  
1 i  n ,  v a l a m i n t  a P F , .  Az i n  v iv ő  f o k o z o t t  a g g re g á c ió  v iz s 
g á l h a t ó  Wu é s  Eoak  m ó d s z e r é v e l  i s  / PAR/. I n f o r m a t i v ,  ha van l e 
h e t ő s é g  a mérésére az  A D P  -  A T P ,  s e r o t o n i n .  A 
v é r le m e z k e  p r o s t a g l a n d i n  s z i n t é z i s  i n d i k á t o r a  
a  M D A - s z in té z i s ,  m é r é s é v e l  a d o t t  e s e t b e n  a z  i z o t ó p o s  t r o m 
b o c i t a  é l e t t a r t a m  m é ré s  i s  p ó t o l h a t ó .
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MAGDOLNA HORVÁTH -  ISTVÁN RUBEC2 -  Á .  T d T íf - /M rs /

INVESTIGATIONS ON HAEMOSTASIS IN INFANTS WITH ASPHYXY

The a u t h o r s  s t u d i e d  t h e  d a t a  o f  52 i n f a n t s  w i t h  s e r i o u s  a s 
phyxy  a t  I n t e n s i v e  P e d i a t r i c  D e p a r tm en t  o f  M e d ic a l  U n i v e r s i t y  
P é c s .

D epend ing  on t im e  o f  t h e  r e l o c a t i o n  t h e  i n v e s t i g a t i o n  was 
a c c o m p l i s h e d  w i t h i n  t h e  2nd d ay  o f  l i f e .

The i n v e s t i g a t i o n s  i n c l u d e d  th e  PT, PTT t im e  o f  th ro m -  
b i n e ,  f i b r i n g e n ,  t im e  o f  r e c a l c i n a t i o n , c o n s u m p t io n  o f  p r o -  
t h r o m b in e ,  number o f  t h r o m b o c y te ,  e t h a n o l ,  fo r m in g  o f  FDP 
us w e l l  a s  d a t a  o f  t h e  c u r v e  o f  TEG. The m o s t  i m p o r t a n t  d e 
v i a t i o n s  c o u ld  be  p o i n t e d  o u t  i n  PT, PTT an d  i n c r e a s i n g  
i n  tume o f  t h e  th ro m b in e  an d  i n  d e c r e a s i n g  Of t n e  f i b r i n o g e -  
ne an d  num ber o f  th r o m b o c y te .  I n  c o n n e c t i o n  w i t h  - hypoxaemy 
t h e  m a t t e r  o f  t h e  q u e s t i o n  i s  t h e  FDP p o s i t i v i t y  o f  80 % a s  
w e l l  a s  t h e  s i g n i f i c a n t  a c t i v a t i o n  o f  t h e  a b o v e  m e n t io n e d  h a 
e m o s t a s i s  t o  w h ich  a t  t h e  m a j o r i t y  o f  t h e  c a s e s  t h e  a c i d o s i s  
and  h y p o th e rm ia  a r e  a s s o c i a t e d .

B e s id e  t h e  a d e q u a t e  and  im m ed ia te  t r e a t m e n t  o f  t h e  b a s e  
d i s e a s e  t h e  r e p l a c e m e n t  o f  t h e  a b s e n t  f a c t o r s  o f  c o a g u l a t i o n  
a r e  c o n s i d e r e d  t o  be  i m p o r t a n t .

MAGDOLNA HORVÁTH -  ISTVÁN RUBECZ -Á.TŐTH / F r a u /

HAEMOSTASE-UNTERSUCHUNGEN AN NEUGEBORENEN MIT ASPHYXIE

Die V e r f a s s e r  s t u d i e r t e n  d i e  H a e m o s ta s e n -D a te n  von  52 N euge
b o re n e n  m i t  schw erem  ASphyxie a u s  den K ra n k en  d e r  N e u g e b o re -  
n e n - I n t e n s i v s t a t i o n  d e r  M e d iz in i s c h e n  U n i v e r s i t ä t  i n  P é c s . Die 
U n te r s u c h u n g e n  w urden  n ac h  d e r  G e b u r t  -  a b h ä n g i g  von d e r  Um
s t a t i o n i e r u n g  -  i n n e r h a l b  d e s  z w e i te n  L e b e n s t a g e s  vorgenom ^ 
men.

Man u n t e r s u c h t e  F o lg e n d e s :  PT, PTT, T h r o m b i n z e i t ,  F i b r i 
n o g e n ,  R e k a l z i f i z i e r u n g s z e i t ,  P r o th ro m b in -K o n s u m p t io n ,  Throm
b o z y t e n z a h l ,  E t a n o l ,  F D P -E n ts te h u n g ,  so w ie  d i e  TEG -K urve. D ie 
w i c h t i g s t e n  V e rä n d e ru n g e n  z e i g t e n  s i c h  i n  d e r  V e rz ö g e ru n g  d e r
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PT, PTT und d e r  T h r o m b i n z e i t  bzw. i n  d e r  V e r r i n g e r u n g  
d e s  F i b r i n o g e n  u nd  d e r  T h ro m b o z y te n z a h l .  I n  Z ussam en- 
h an g  m i t  d e r  H ypoxaem ie h a n d e l t  e s  s i c h  um 80 %-i g e  FDP 
P o s i t i v i t ä t ,  so w ie  um d i e  b e d e u t e n d e  A k t i v i e r u n g  d e r  o b ig e n  
H a e m o s ta s e ,  d a z u  kommt i n  den  m e i s t e n  F ä l l e n  A z id o s e  u n d  Hy
p o t h e r m i e .  Neben d e r  a d ä q u a t e n  u n d  s c h n e l l e n  B e h a n d lu n g  d e r  
G r u n d k r a n k h e i t  h ä l t  man den E r s a t z  d e r  f e h l e n d e n  K o a g u l a t i o n s 
f a k t o r e n  f ü r  w i c h t i g .

MAGDOLNA HORVÁTH -  ISTVÁN RUBECZ -  S - i n o  TÓTH

HEMOSTAZAJ ESPLOROJ CE ASFIKSIAJ NOVNASKITOJ

La a u t o r o j  s t u d i s  l a  h e m o s t a z a j n  i n d i k o j n  de 52 g r a v a j  a s -  
f i k s i a j  n o v n a s k i t o j  e l  l a  m a l s a n u l o j  de l a  I n t e n z i v a  N o v n as-  
k i t k l a s o  de U n i v e r s i t a t a  I n f a n k l i n i k o  de P é c s .  La e s p l o r o j  
o k a z i s  p o s t  l a  n a s k i g o  -  d e p e n d e  de  l a  t r a n s h o s p i t a l i g o  -  en 
l a  d u a  v i v t a g o .

O ni e s p l o r i s  l a  s a n g o n  de  l a  p r o t r o m b in o  te m p o ^ p a r c i a l a  
t r o m b o p l a s t i n o  te m p o ,  a fibrinogeno v a l o r o ,  r e k a l c i n i g a  tem po , 
t r o m b i n o  tempo p r o t r o m b i n - k o n s u m o , t r o m b o c i t a  nombr'o, e t a n o l ,  
FDP k a j  l a  i n d i k o j n  de l a  TEG g r a f i k a ^ o .

La p l e j  s i g n i f a j  a n o m a l i o j  e s t i s  r i m a r k e b l a j  e n  l a  p l i l c n -  
g i f jo  d e  l a  p r o t r o m b i n o - te m p o , p a r c i a l a  t r o m b o p l a s t i n o - te m p o , 
t r o m b in te m p o  k a j  e n  l a  m a l m u l t i g o  de l a  f i b r i n o g e n o  k a j  de l a  
t r o m b o c i t o - n o m b r o . Dum l a  h i p o k s i o  r i m a r k e b l a s  FDP p o z i t i v e c o  
en  80 % - j ,  k a j  p l i i g i t a  a k t i v e c o  de  l a  s u p re  m e n c i i t a  h e m o s ta -  
z o ,  a l  k i o  a l i g a s  o f t e  a c i d o z o  k a j  h i p o t e r m i o .

A u t o r o j  p e n s a s  g r a v a  -  a p u d  l a  a d e k v a t a  r a p i d a  t e r a p i o  de 
•la b a z m a l s a n o  -  k o m p l e t ig i -  l a  raanko jn  de l a  k ö a g u l i g a j n  f a k t o -  
r o  j n .
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HORVÁTH MAGDOLNA -  RUBECZ ISTVÁN -  Á. TÓTH / M r s . /

HEMOSZTÁZIS VIZSGÁLATOK ASPHYXIÁS ÚJSZÜLÖTTEKBEN

A p e r i n a t á l i s  a s p h y x i a  a  n e o n a t a l i s  m o r t a l i t á s  é s  m o r b i d i t á s  
j e l e n t ő s  t é n y e z ő j e .  I r o d a lm i -  a d a to k  a l a p j á n  i s m e r t ,  h o g y  a 
h ip o x é m ia  az  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a h e m o s z t á z i s  z a v a r á t  i d é z i  e l ő .  
M a r k a r ia n  é s  m t s a i  / 3 /  s z e r i n t  a z  e l v á l t o z á s o k  a máj k o a g u l á -  
c i ó s  f a k t o r a i n a k  c s ö k k e n t  s z i n t é z i s é v e l  fü g g n e k  ö s s z e ,  C h e s -  
sels  é s  W ig g e l s w o r th  / 2 / ,  Chadd é s  m t s a i  / 1 /  D IK -re  j e l l e m z ő  
e l v á l t o z á s o k a t  é s z l e l t .  Mások s z e r i n t  a p e r i n a t a l i s  s t r e s s z  a 
k o a g u l á c i ó s  f a k t o r o k  é r é s é t  o k o z z a  / 4 / .

V i z s g á l a t i  c é l k i t ű z é s ű n k  az  v o l t ,  ho g y  m e g á l l a p í t s u k i

1 . s ú l y o s  a s p h y x i á s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  m i ly e n  g y a k o r i s á g g a l  s z á 
m í th a tu n k  a  h e m o s z t á z i s  p a r a m é t e r e i n e k  e l t é r é s e i r e ,

2 .  D IK -re  j e l l e m z ő e k - e  e z e k  a z  e l t é r é s e k ,

3. k l i n i k a i l a g  v a n - e  v é r z é s r e  u t a l ó  a d a t ,

4 . t e r á p i á s  k ö v e t k e z t e t é s e k e t  v o n ju n k  l e .

A p é c s i  O rv o s tu d o m á n y i  E gyetem  G y e rm e k k l in ik a  I n t e n z i v  
ú j s z ü l ö t t  o s z t á l y á n  1 980 . j a n u á r  1 . é s  1 9 8 1 .  d ecem ber 3 1 .  kö v  
z ö t t  52 a s p h y x i á s  ú j s z ü l ö t t  h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t á t  v é g e z t ü k  
e l .  V i z s g á l t u k  a  p r o t r o m b i n ,  t r o m b i n , p a r c i á l i s  t r o r a b o p l a s z t i n  
i d ő t ,  a  f i b r i n o g é n t ,  e t a n o l  t e s z t e t ,  a  t r o m b o c i t a  s z á m o t  é s  
az  FDP a l a k u l á s á t .  A v i z s g á l a t o k a t  a  f e l v é t e l t  k ö v e tő e n  végez
t ü k  e l .

V i z s g á l t  p a r a m é t e r e i n k  k ö z ü l  c s a k  a  k ie m e lk e d ő e n  k ó r o s  
e r e d m é n y e in k e t  m u t a t j u k  b e .

Az 1 .  á b r a  a  PTI a l a k u l á s á t  m u t a t j a  / a  v o n a l k á z o t t  r é s z  
a n o rm á l  u j s z ü l ö t t k o r b a n  l e i r t  é r t é k e t  j e l ö l i / .  M e g á l l a p í t h a 
t ó ,  hogy b e t e g e i n k  58 %-ában v o l t  m e g n y ú l t  a  P T I .

A 2 .  á b r a  a  t r o m b in  i d ő t  s z e m l é l t e t i .  B e t e g e in k  81 %-ában 
a  t r o m b in  i d ő t  a  n o r m á l i s n á l  h o s s z a b b n a k  t a l á l t u k .

A 3 . á b r a  a f i b r i n o g é n  s z i n t e t  á b r á z o l j a .  B e te g e in k  33 %- 
ában a  f i b r i n o g é n  a n o rm á l  k o n c e n t r á c i ó  a l a t t  h e l y e z k e d i k  e l .

A 4 .  á b r a  a  t r o m b o c i t a  s z á m o t  m u t a t j a .  T r o m b o c i t o p é n i a  az 
ú j s z ü l ö t t e k  3 7 ,5  %-ában f o r d u l t  e l ő .

A f i b r i n  monomérek k i m u t a t á s á r a  s z o l g á l ó  e t a n o l  t e s z t e t  
a  b e t e g e i n k  37 %-ban t a l á l t u k  p o z i t í v n e k .  V i z s g á l t  e s e t é i n k  
eg y h a rm ad áb an  / 3 7 ,5  %/ a  f i b r i n o g é n  d e g r a d á c i ó s  te rm é k e k  k o n 
cen trác ió ja  a  40 u g /m l é r t é k e t  m e g h a l a d ta .
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M e g á l l a p í t h a t ó ,  h o g y  a s ú l y o s  a s p h y x i a s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a 
h e m o s z t á z i s  p a r a m é t e r e i  m e g v á l to z n a k .  A f e n t i  k o a g u l á c i ó s  z a 
v a r o k  m u l t i p l e x e k  t

1 .  é s z l e l h e t ő  a  K v i t a m i n  h i á n y  o k o z t a  m e g z a v a r t  s z i n t é z i s  é s /  
/ .vagy a  máj h i p o x i a  o k o z t a  s é r ü l é s e ,

2 .  k ó r o s  p r o t e o l i t i k u s  a k t i v i t á s ,  a m e ly  a  k o a g u l á c i ó s  f o l y a m a t ,  
a  f i b r i n o l i t i k u s  r e n d s z e r ,  v ag y  m i n d k e t t ő  a k t i v á l á s á t  i d é z i  
e l ő .

K l i n i k a i l a g  v é r z é s r e  u t a l ó  j e l  3 e s e t b e n  v o l t .

L á t h a t ó ,  h o g y  a z  a s p h y x iá n  á t e s e t t  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a  hemo- 
s z t é z i s  z a v a r á v a l  s z á m o ln u n k  k e l l ,  a m e ly  l e t a l i s  v é r z é s e s  m a n i -  
f e s z t á c i ó t  e r e d m é n y e z h e t ,  az  a l a p b e t e g s é g e t  k o m p l i k á l h a t j a . F o n 
t o s n a k  t a r t j u k ,  h o g y  a z  ö s s z e s  a s p h y x i á n  á t e s e t t  ú j s z ü l ö t t  i n 
t e n z í v  m e g f i g y e l é s b e n  r é s z e s ü l j ö n ,  f o n t o s  az  a l a p b e t e g s é g  gy o rs  
é s  h a t é k o n y  k e z e l é s e ,  h i p o t e r m i a ,  a c i d ó z i s  r e n d e z é s e .  V é r z é s e s  
m a n i f e s z t á c i ó  e s e t é n  i n d o k o l t  a  h i á n y z ó  f a k t o r o k  p ó t l á s a .  E l 
v á r h a t ó ,  hogy a  f e n t i e k  f i g y e l e m b e v é t e l é v e l  az  a s p h y x i a  o k o z t a  
m o r t a l i t á s  t o v á b b i  c s ö k k e n é s é t  t u d j u k  e l é r n i .

IRODALOM
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1971 . 4 , 5 1 6 .

/ 2 /  C h e s s e l s , J . M .  a n d  W i g g l e s w o r t h , J . S . t  A rc h .  D i s .  C h i l d . 1971 . 
_46, 253.

/ 3 /  M a r k a r i a n , M . , C o h en ,R .  and  M i l b a u e r , B . t  J .  F e d i a t r .  1971 . 
7 8 , 74.

/ 4 /  Thom as,D .B . s- A u s .  P a e d i a t r . J .  1 9 7 5 .  1 1 ,  26.
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MAGDOLNA HORVÁTH -  ISTVÁN RUBECZ -  ADRIENNE KOZÁRY -  
-  Á.TŐTH / M r s . /

THE IMPORTANCE OF "ETHANOL GELATION TEST" AT AGE OF INFANCY

f ro m  J a n u a r y  3 1 s t  o f  1980 u n t i l  December 3 1 s t  o f  1981 a t  In ten
s i v e  I n f a n t  D e p a r tm e n t ,  P e d i a t r i c  C l i n i c  o f  M e d ic a l  U n iv e r s i ty ,  
P é c s  464 i n v e s t i g a t i o n s  h a v e  b e e n  a c c o m p l i s h e d  a t  d i f f e r e n t  p a t 
h o l o g i c  c o n d i t i o n s  / a s p h y x y ,  i n f e c t i o n ,  v i t i u m ,  h y p e r b i l i r u b i n  
aem y/ and  i n  c o n n e c t i o n  w i t h  t h e i r  d i s e a s e - p r o c e s s .  The nunber 
o f  p o s i t i v e  c a s e s :  191 / 4 1 ,1 6  %/. A c c o rd in g  t ö  t h e  a u t h o r s  o p i 
n i o n  d e s p i t e  o f  s i m p l i c i t y  and  f a s t n e s s  t h e  e t h a n o l  g e l a t i o n  
t e s t  i s  n o t  s u i t a b l e  f o r  d i a g n o s t i c  o f  DIC a t  a g e  o f  i n f a n c y .

MAGDOLNA HORVÁTH -  ISTVÁN RUBECZ -  ADRIENNE KOZÁRY—
-  Á.TŐTH / F r a u /

DIE BEDEUTUNG DES "ETHANOL GELATIONS-TESTES" IM NEUGEBORENEN- 
ALTER
Z w ischen  dem 1 .  J a n u a r  1980 und dem 31 Dezember 1981 magtit e n  
d i e  V e r f a s s e r  an der I n t e n s i v - N e u g e b o r e n e n - S t a t i o n  d e r  K in d e r 
k l i n i k  d e r  M e d i z in i s c h e n  U n i v e r s i t ä t  P é c s  464 E t h a n o l - U n t e r 
su c h u n g e n  b e i  v e r s c h i e d e n e n  p a t h o l o g i s c h e n  F ä l l e n  im N eugebo- 
r e n e n a l t e r  /A s p h y x ie ,  I n f e k t i o n ,  V i t i u m ,  H y p e r b i l i r u b i n a e m i e / 
und i n  Zusammenhang m i t  d e r e n  K r a n k h e i t s v e r l a u f . Z ah l  d e r  p o 
s i t i v e n  F ä l l e :  191 /4 1 ,1 6  %/. I h r e r  M einung n a c h  i s t  d e r  E t 
h a n o l  G e l a t i o n s - T e s t  t r o t z  s e i n e r  E i n f a c h k e i t  un d  S c h n e l l i g 
k e i t  n i c h t  an w en d b ar  i n  d e r  D i a g n o s t i k  von N e u g e b o re n e n -D IC .

MAGDOLNA HORVÁTH - ISTVÁN RUBECZ - ADRIENNE KOZÁRY -
-  S . i n o  TŐTH
LA SIGNIFO DE LA ETANOL-GELACIA TESTO ON NOVNASKITA&O
I n t e r  1 de j a n u a r o  1981 cjis 31 de decem bro  en  l a  i n f a n i n t e n z a  
k l a s o  de U n i v e r s i t a t a  I n f a n k l i n i k o  de P é c s  o n i  f a r i s  464 e t a -  
n o l a n  e s p l o r o n  en d i v e r s a j  n o v n a s k i t a j  p a t o l o g i a j  s t a t o j  / a s -  
f i k s i o ,  i n f e k t o ,  k o r m a l s a n o ,  h i p e r b i l i r u b i n e m i o / dum l a  p a t o r  
l o g i a  d e f l u o .  La nombro de p o z i t i v a j  k a z o j  e s t i s  191 /4 1 ,1 6  %/ 
Lau i l i a  o p i n i o  l a  e t a n o l - g e l a c i a  t e s to  - k o n t r a ú  l a  s im p le c o  
k a j  r a p i d e c o  -  ne  e s t a s  u z e b l a  en  l a  n o v n a s k i t a ^ a  DIK d i a g n o s -  
t i k o .
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HORVÁTH MAGDOLNA -  RUBECZ ISTVÁN -  KOZÁRY ADRIENNE —
TÓTH ÁRPÁDNÉ

AZ ETANOL GELATIÖS TESZT JELENTŐSÉGE AZ UJSZÜLÖTTKORBAN

Az u j s z ü l ö t t k o r i .  p a t o l ó g i á s  á l l a p o t o k b a n  g y a k r a n  t a l á l k o z u n k  
a  h e m o s z t á z i s  h i p e r k o a g u b i l i t á s  i r á n y á b a  t ö r t é n ő  e l t o l ó d á s á 
v a l ,  é s  a z  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó v a l  / 1 1 ,  5 ,  6 / .  Ezek 
l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t á r a  a j á n l o t t  m ó d s z e re k  t ö b b s é g e  a  l o 
k á l i s ,  v a g y  d i f f ú z  t r o m b u s  k é p z ő d é s t  m e g e lő z ő  t r o m b in  g e n e 
r a t i o  b i z o n y í t á s á t  c é l o z z a  / 2 ,  1 ,  7 / .  A t r o m b i n  s p e c i f i k u s  
e n z i m a t i k u s  m űködése  s o r á n  a  f i b r i n o g é n  m o l e k u l á b ó l  a  f i b r i -  
n o p e p t i d  A é s  B - t  l e h a s i t j a ,  a  m a ra d ék  a  f i b r i n  monomer. Fő
l e g  D IK -b a n , an n ak  i s  k r ó n i k u s  f o r m á já b a n  s z á m í t h a t u n k  a r r a ,  
h o g y  a  p la z m a  s z o l u b i l i s  f i b r i n  monomer k o m p le x e t  t a r t a l m a z ,  
a m e ly n e k  k i m u t a t á s á r a  s z o l g á l t  a z  e t a n o l  t e s z t .

V i z s g á l a t i  c é l k i t ű z é s ü n k  v o l t :

1. azon újszülöttkor! patológiás állapotokban vizsgáljuk a 
teszt viselkedését ahol számíthatunk DIK kialakulására,

2 .  m e g v i z s g á l j u k ,  h o g y  a  t e s z t  a d - e  s e g í t s é g e t  a  v é r z ő  ú j s z ü 
l ö t t  d i a g n ó z i s á n a k  f e l á l l i t á s á b a n .

A p é c s i : O rv o s tu d o m á n y i .  E g y e te m ,  G y e r m e k k l in ik a  i n t e n z í v  
ú j s z ü l ö t t  o s z t á l y á n  a z  1 9 8 0 .  j a n u á r  1 .  é s  1 9 8 1 .  d ecem b er  31 . 
k ö z ö t t i  p e r i ó d u s b a n  452 e s e t b e n  v é g e z t ü k  e l  a  t e s z t e t  p a t o l ó 
g i á s  á l l a p o t o k b a n .

G oda l  é s  A b i l g a a r d  / 2 /  á l t a l  l e i r t  e r e d e t i  m ó d s z e r t  Breen 
é s  T u l l i s  / 1 / ,  S i r r i d g e  / 8 / ,  v a l a m i n t  Z i e l i n s k y  é s  m t s a i  / 1 2 /  
á l t a l  a j á n l o t t a k  s z e r i n t  m ó d o s í t o t t u k .

Az etanol gelatiós teszt eredményét, a gél képződést a 
vizsgált beteganyagban az 1. táblázatban mutatjuk be.

E re d m é n y e in k  a l a p j á n  m e g á l l a p í t h a t ó ,  ho g y  a  n e o n a t á l i s  
p e r i ó d u s b a n  a  k ü lö n b ö z ő  b e t e g s é g c s o p o r t b a n  h a s o n l ó  a  p o z i t i v  
é s  n e g a t i v  e s e t e k  s z á m a .  K ie m e le n d ő ,  hogy u j s z ü l ö t t k o r b a n  az  
e g é s z  a n y a g o t  é r t é k e l v e ,  m a g a s ,  46 %-os az  e t a n o l  p o z i t i v  e -  
s e t e k  szám a .

A 2 .  t á b l á z a t b a n  a z  i n f e k c i ó  k l i n i k a i  l e f o l y á s a  é s  a z  e -  
t a n o l  t e s z t  k ö z ö t t i  ö s s z e f ü g g é s  l á t h a t ó .  A k a p o t t  e r e d m é n y e k 
b ő l  j e l l e m z ő n e k  t a r t o t t  k ö v e t k e z t e t é s  nem v o n h a t ó  l e ,  an n a k  
e l l e n é r e ,  hogy  a  s z e p t i k u s  ú j s z ü l ö t t n é l  a DIK j ó l  i s m e r t  k i s é 
r ő  j e l e n s é g  / 1 0 ,  4 / .

A p e r i n a t á l i s  a s p h y x i a  k a p c s á n  a  DIK é s  D IK -s z e rü  á l l a p o 
t o k  g y a k o r i a k  é s  a  l e f o l y á s t  k e d v e z ő t l e n ü l  b e f o l y á s o l j á k  / 4 ,
3 . 9 / .  E z é r t  a 3 .  t á b l á z a t b a n  az  a s p h y x i a  k l i n i k a i  l e f o l y á s a  
é s  a z  e t a n o l  t e s z t  v ise lkedése  k ö z ö t t i  ö s s z e f ü g g é s t  v i z s g á l t u k .  
M e g á l l a p í t h a t ó ,  h o g y  a  b e t e g s é g  a k t i v  s t á d iu m á b a n  a n e g a t i v  e -
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s e t e k  száma m ag asab b ,  a  g y ó g y u ló  á l l a p o t b a n  e g y e n s ú l y i  h e l y z e t  
a l a k u l  k i ,  m ajd  a  m ár g y ó g y u l t  b e t e g e k n é l  i s m é t  a  p o z i t i v  e s e 
t e k  száma e m e lk e d ik  meg.

A f e n t i e k  a l a p j á n  a  k ö v e t k e z t e t é s ü n k !

1 .  az  e t a n o l  t e s z t  v i s e l k e d é s e  a  k ü lö n b ö z ő  p a t o l ó g i á s  á l l a p o 
to k b a n  nem ad  i n f o r m a t i v  k ö v e t k e z t e t é s t ,

2 .  a  n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n  a z  e t a n o l  t e s z t  nem h a s z n á l h a t ó , a 
magas e t a n o l  p o z i t i v i t á s  f e l v e t i  a z t ,  hogy  e z  az  ú j s z ü l ö t t 
k o r !  f i b r i n o g é n  s a j á t o s s á g a  l e n n e ,  de e h h e z  t o v á b b i  v i z s g á 
l a t o k  s z ü k s é g e s e k .

IRODALOM
/ 1 /  B r e e n , F .A .  and  T u l l i s , J . L . v  A n n . i n t e r n . Med .  1 9 6 8 . 6 9 ,1 1 9 7 .
/ 2 /  G o d a l ,  H .C . and  A b i l g a a r d ,V .  i S can d .  J . H e m a t o l . 1966 ._3, 4 3 2 .
/ 3 /  G ö b e l ,V .  e t  a l . i  E u r . J . P e d i a t r .  1980. 1 3 3 . 47 .
/ 4 /  G yód i,G . e t  a l . t  A c ta  P a e d . A c a d . S c i e n t . Hung. 1 981 . 22 ,  25 .
/ 5 /  H a thaw ay ,W m .E .i  S e m in a r s  i n  H em a to lo g y .  1 9 7 5 .  JL2, 1 7 5 .
/ 6 /  H athaw ay,w m .E . and  B o n n a r , J . t  P e r i n a t a l i c o a g u l a t i o n .  G rune  

and  S t r a t t o n .  1978,-
/ 7 /  K o w a l s k i ,E. e t  a l . t  T h ro m b o s .D i a t h e s .  h a e m o r rh .  / S t u t t g a r t /  

1964 . 1 2 ,  69 .
/ 8 /  S i r r i d g e , M . S . ! L a b o r a t o r y  E v a l u a t i o n  o f  H e m o s t a s i s .  Lee and  

F e b i g e r ,  P h i l a d e l p h i a .  1 9 7 4 .  180s
/ 9 /  W a tk i n s ,M.N. e t  a l . ; T h ro m b o s is  R e s e a r c h .  1 9 8 0 .  jL7. 1 5 3 .

/ 1 0 /  W e i s s b a c h ,G . , H a n d r ick ,W . an d  Domula,M. : E u r .  J .  P e d i a t r .  
1981 . 12 6 ,  67 .

/ 1 1 /  Woods,W.G. e t  a l . !  A m . J . D i s . C h i l d .  1979 . 1 3 3 , 44 .
/ 1 2 /  Z i e l i n s k y , A .  e t  a l . !  T hrom bos.  H a em o s ta s .  / S t u t t g a r t /  1 9 7 6 .  

36 . 165 .
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V izsg á la t i
szám

Etanol
p o z i t í v % Etanol

negativ %

I n f e k c i ó 118 59 5 0 ,0 59 50

A s p h y x ia 148 61 4 1 ,2 87 5 8 ,8

H i p e r b i l i r u b i n é m i a 19 8 4 2 ,1 11 5 7 ,9

Hemangioma 17 3 1 7 ,6 14 8 2 ,4

F e j l ő d é s i  rendellenesség 51 25 49 26 51

V i t i u m 24 19 7 9 ,2 5 2 0 ,8

D y s m a t u r i t a s 7 6 8 5 ,7 1 1 4 ,3

M a l ig n u s  tum or 4 2 50 2 50

NEK 1 1 100 - -

Máj l é z i ó 11 6 5 4 ,5 5 4 5 ,5

O b s z e r v á c i ó 47 17 3 6 ,2 30 6 3 ,8

K v i t a m i n  h i á n y 5 2 40 3 60

Ö s s z e s e n : 452 209 46,2 243 5 3 ,8

1 .  t á b l á z a t
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ANTAL M.TŐTH - ILDIKÓ RÉTHY
THE POSSIBILITIES OF THE LABORATORY DIAGNOSTIC OF ACQUIRED 
BLOOD-CLOTTING DISORDERS IN AGE OF INFANCY

D i s o r d e r s  o f  t h e  h a e m o s t a s i s  m a n i f e s t i n g  a t  ag e  o f  i n f a n c y  
a r e  m a in ly  t r a n s i t i o n a l  an d  o f  a c q u i r e d  t y p e s .  D i a g n o s i s  Of 
t h i s  p a t h o g r a p h i e s  a t  ag e  o f  i n f a n c y  r e l i e s  on  t h r e e  p i l l a r s .  
T h ese  a r e :

-  e x a c t  m u l t i d i r e c t i o n a l  a n a m n e s i s ;
-  d e t a l i e d  p h y s i c a l  i n v e s t i g a t i o n  and
-  i n v e s t i g a t i o n  o f  t h e  c o a g u l a t i o n  i n  l a b o r a t o r y .

W i th in  t h i s  l a t t e r  i n  c o u r s e  o f  t h e  p r a c t i c a l  w ork  i t  i s  
s u i t a b l e  t o  d i s t i n g u i s h  two g r o u p s :

-  i n v e s t i g a t i o n s  o f  i n f o r m a t i o n a l  c h a r a c t e r i s t i c  w h a t  a c c o r 
d i n g  t h e  p r a c t i c e  o f  t h e  a u t h o r s  i n c l u d e  t h e  d e t e r m i n a t i o n  
o f  num ber o f  th r o m b o c y te ,  t o t a l  t im e  o f  b l o o d - c l o t t i n g  a c 
c o r d i n g  t o  L e e -W h i te ,  t im e  o f  t h r o m b o p l a s t i n e  an d  v a l u e  o f  
f i b r i n o g e n e  a s  w e l l  a s  so  c a l l e d  o b s e r v a t i o n  t r i a l  o f  c o a 
g u l a t e  ;

-  i n v e s t i g a t i o n s  n e e d e d  t o  d e f i n i t i v e  d i a g n o s i s  s o u l d  be  m u l
t i d i r e c t i o n a l  d e p e n d in g  on  d i s o r d e r  o f  t h e  c l o t t i n g .

I n  t h e  s t u d y  t h e  scheme o f  i n v e s t i g a t i o n  i s  r e p o r t e d . T h e  
a u t h o r s  a r e  d i s c u s s i n g  t h e  d i f f i c u l t y  o f  t h e  d e t e r m i n a t i o n  o f  
f i b r i n o g e n  a t  ag e  o f  i n f a n c y , d e t a i l i n g  t h e  p r o b le m s  i n  e v a l u 
a t i o n  a t  c e r t a i n  m e th o d s .  They a r e  d i s c u s s i n g  t h e  m o d i f i c a t i 
on o f  o b s e r v a t i o n a l  t e s t  o f  c o a g u l a t e  a c c o m p l i s h e d  a c c o r d i n g  
t o  M arw ard t  and  a d o p te d  t o  t h e  ag e  o f  i n f a n c y .

ANTAL M.TŐTH- ILDIKÓ RÉTHY
LABORATORISCHE DIAGNOSTIKMÖGLICHKEITEN BEI ERWORBENEN BLUT
GERINNUNGSSTÖRUNGEN VON NEUGEBORENEN

Die m e i s t e n  H a e m o s ta s e s t ö r u n g e n , d i e  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  e n t 
s t e h e n ,  s i n d  d i e  v o r ü b e r g e h e n d e n ,  e rw o rb e n e n  A r t e n .  D eren  K ra n 
k h e i t s d i a g n o s e  s t ü t z t  s i c h  a u c h  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  a u f  3 Fun
d a m e n te .  D ie s e  s i n d
- die genaue, vielseitige Anamnese

i
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-  d i e  a u s f ü h r l i c h e  p h y s i k a l i s c h e  U n te r s u c h u n g  und
-  d i e  l a b o r a t o r i s e h e  K o a g u l a t i o n s u n t e r s u c h u n g .

I n n e r h a l b  d e r  l e t z t e n  i s t  e s  z w e c k m ä ss ig  2 G ruppen  zu 
u n t e r s c h e i d e n :

-  i n f o r m a t o r i s c h e  U n t e r s u c h u n g e n ,  wozu i h r e r  P r a x i s  z u f o l g e  
d i e  T h ro m b o z y te n z a h l ,  d i e  B l u t g e r i n n u n g s z e i t  n a c h  L ee -W h i-  
t e  d i e  T h r o m b o p l a s t i n z e i t ,  d i e  B estim m ung  d e s  F i b r i n o g e n 
w e r t e s ,  sow ie d i e  s o g e n a n n te  G e r i n n s e i l s b e o b a c h t u n g s p r o b e  
g e h ö r e n ,

-  d i e  z u r  d e f i n i t i v e n  D ia g n o se  n o tw e n d ig e  U n te r s u c h u n g  kann  
-  a b h ä n g ig  von d e r  A r t  d e r  G e r i n n u n g s s t ö r u n g  -  a u s s e r o r d e h t  
l i e h  v i e l s e i t i g  s e i n .

I n  ih rem  V o r t r a g  g eb e n  s i e  i h r  U n te r s u c h u n g s s c h e m a  b e 
k a n n t .  S ie  b e f a s s e n  s i c h  m i t  den S c h w i e r i g k e i t e n  d e r  F i b r i n o 
g en -B es tim m u n g  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  und  d i e  Bewertungsproblamen- 
d e r  e i n z e l n e n  M e th o d e n .  S ie  b e h a n d e ln  d i e  f ü r  d a s  Neugeborenen
a l t e r  a b g e ä n d e r t e  G e r i n n s e l b e o b a c h t u n g s p r o b e  n a c h  Mafck- 
w a r d t .

ANTAL M.TŐTH -  ILDIKÓ RÉTHY

LABORATORIAJ DIAGNOS AJ EBLECOJ DE LA NOVNASKITAGO

La p l e j  g ra n d an  p a r t o n  de l a  k o a g u l i g p e r t u r b o j , k i u j  m a n i f e s -  
t i g a s  e n  n o v n a s k i t a g o ,  fo rm a s  l a  t r a n s i t o r i a j  k a j  a k i r i t a j  t i -  
p o j . La d ia g n o z o  de  t i ü j ‘ s in d ro m o j  b a z i g a s  s u r  t r i  p i l a s t r o j . 
T i u j  e s t a s

-  l a  p r e c i z a  m u l t d i r e k t a  anam nezo ,
-  l a  d e t a l a  f i z i k a  e s p l o r o ,  k a j
-  k o a g u l i ^ a  l a b o r a t o r i a  e s p l o r o .

En l a  l a s t a  p u n k t o  o n i  d e v a s  d i s t i n g i  2 g r u p o j n :
-  o r i e n t i g a j  e s p l o r o j , a l  k i u j  a p a r t e n a s  l a u  l a  p r a k t i k o  de l a  

a u t o r o j  l a  t r o m b o c i t o  nom bro , L e e -W h i te  t i p a  t u t s a n g a  k o ag u -  
l i ^ t e m p o ,  t r o m b o p l a s t i n o  tem po , m e z u ro -d e  l a  f i r b r i n o g e n  v a -  
l o r o ,  k a j  l a  t i e l n o m a t a  o b s e r v a d a  t e s t o  de  l a  k o a g u l a j o .

-  l a  e s p l o r o j ,  n e c e s a j  p o r  l a  d é f i n i t i v a  d i a g n o z o , k i u j  p o v as  
e s t i  t r e  m u l t d i r e k t a j  d ep en d e  de  l a  t i p o  de l a  k o a g u l i ^ d i -  
f e k t o .

La a u t o r o j  k o n i g a s  p r o p r a n  e s p l o r a n  skem on. A p a r t e  i l i  
o k u p i g a s  p r i  l a  m a l f a c i l e c o  de l a  f i b r i n o g e n m e z u r o  en  n o v n a s -  
k i t a § o ,  p r e t e r m e n c i a s  l a  t a k s a j  m a l f a c i l a f o j  da  l a  e s p l o r m e t o -  
d o j . P r i t a k t a s  l a  m o d i fo n  de l a  o b s e r v a d a  t e s t o  de l a  k o a g u l a -  
DO l a u  M a r k v u rd t ,  a d a p t i g i t a n  p o r  l a  n o v n a s k i t a g o .
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M.TŐTH ANTAL -  RÉTHY ILDIKÓ

AZ UJSZÜLÖTTKORI SZERZETT VÉRALVADÁSI ZAVAROK LABORATÓRIUMI 
DIAGNOSZTIKUS LEHETŐSÉGEI

A s z e r z e t t  v é r a l v a d á s i  z a v a r o k  g y a k o r l a t i  j e l e n t ő s é g é t  a z  u j -  
s z ü l ö t t k o r b a n  a z  a d j a ,  hogy

— s z á m u k  s o k k a l  n a g y o b b ,  m in t  az  ö -
r ö k l ö t t  k o a g u l o p á t i á k é ;

-  nem e g y e t l e n  v é r a l v a d á s i ,  t é n y e z ő  h i á n y á t ,  hanem  az  e g é s z  
k o a g u l á c i ó s  r e n d s z e r ,  s ő t  az e g é s z  s z e r v e z e t  k o m p l e x  
e g y e n s ú l y z a v a r á t  j e l e n t i k ;

-  a  k ó r o s  h e m o s z t á z i s  v a l a m i l y e n  a l a p b e t e g s é g  /v a g y  s z e r v i  é -  
r e t l e n s é g /  k ö v e tk e z m é n y e ,  i g y  a z a v a r  nem v é g l e g e s  d e f e k t u s ,  
hanem g y ó g y í t h a t ó ,  á t m e n e t i  á 1 1 a -  
p o t ;

-  az  e g y e n s ú l y z a v a r  e s e t l e g  s z u b k l i n i k u s  m a 
r a d h a t ,  ez  a " v e s z é l y h e l y z e t "  a z o n b a n  l a b o r a t ó r i u m i  
m ó d s z e r e k k e l  k i m u t a t h a t ó  / 6 ,  7 , 9 / .

A s z e r z e t t  v é r a l v a d á s i  z a v a ro k  c é l z o t t  k e z e l é s é h e z  s z ü k 
s é g e s  a p o n t o s  d i a g n ó z i s ,  a  k ó r f o l y a m a t  r é s z l e t e s  i s m e r t e t é s e .
A h e m o s z t á z i s  e z e n  z a v a r a i n a k  a d i a g n ó z i s a  a z  u j s z ü l ö t t k o r b a n  
i s  3 a l a p p i l l é r e n  n y u g s z i k t

1 .  a  c s a l á d r a ,  a  t e r h e s s é g r e ,  a  s z ü l é s  é s  az  ú j s z ü l ö t t k o r  e s e 
m é n y e i r e  k i t e r j e d ő  r é s z l e t e s  a n a m n é z i s  e n ;

2 .  a z  a l a p o s  f i z i k á l i s  v i z s g á l a t  on é s

3.  a  v é r a l v a d á s i  l a b o r a t ó r i u m i  k i 
v i z s g á l á s  on .

Az e l m ú l t  é v t i z e d b e n  az  a l á b b i a k b a n  i s m e r t e t e t t  k i v i z s g á l á 
s i  sém á t  a l a k í t o t t u k  k i  V e sz p rém b e n .  Ez e l ő s e g i t e t t e  a p a to m e c -  
h an izm u s  t i s z t á z á s á t  é s  l e h e t ő v é  t e t t e  a h e m o s z t á z i s r a  h a t ó  k e 
z e l é s  e s e t é n  a  k ó r f o l y a m a t  f o l y a m a to s  l a b o r a t ó r i u m i  f ig y e le m m e l  
k i s é r é s é t .

A k i v i z s g á l á s  m e n e te s

V é r a l v a d á s i  z a v a r r a  g y an ú s  ú j s z ü l ö t t e k  l a b o r a t ó r i u m i  k i v i z s g á l á 
s a  s o r á n  f o n t o s  e l v  a  f o k o z a t o s s á g .  E l ő s z ö r  a 
t á j é k o z t a t ó  j e l l e g ű  v i z s g á l a t i  m ó d s z e r e k k e l  
b e s o r o l j u k  a v é r a l v a d á s i  z a v a r t  a l e g f o n t o s a b b  koagulepátiás  cso
p o r t o k  v a l a m e ly i k é b e ,  i l l .  / a d o t t  e s e t b e n  e z  i s  i g e n  f o n t o s  l e 
h e t /  k i z á r j u k  a  h e m o s z t á z i s  z a v a r á n a k  l e h e t ő s é g é t .  Csak a m áso 
d i k  l é p é s b e n  k e r ü l  s o r  a  d i a g n ó z i s  p o n t o s í t á 
s á r a ,  t ö b b n y i r e  a s z ü k e b b  é r t e l e m b e n  v e t t  ú j s z ü l ö t t k o r  u t á n .
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1 .  A t á j é k o z t a t ó  j e l l e g ű  k i v i z s g á l á s  
r é s z b e n  a  b e t e g á g y n á l  t ö r t é n i k ,  r é s z b e n  a v é r a l v a d á s i  l a 
b o r a t ó r i u m b a n .

B e t e g á g y  m e l l e t t i  m ó d s z e rn e k  t e k i n t h e t j ü k

— a  L e e - W h i t e - f é l e  t e l j e s  v é r  a l v a d á s -
i  d  o m é r é s é t  é s

— a z  u n .  a l v a d é k  m e g f i g y e l é s i  p r ó 
b á t  / c l o t  o b s e r v a t i o n  t e s t / .

A l a b o r a t ó r i u m i  k i v i z s g á l á s h o z  t a r t o z i k  
— a t r o m b o c i t a s z á m  m e g h a t á r o z á s a ,
— a  p e r c i á l i s  t r o m b o p l a s z t i n  i d ő  /P  T T / ,
— a  t r o m b o k in á z  /Q u c k / i d ő  /Q T / é s
— a  t r o m b in  i d ő  /T  T /  m é r é s e ,  v a l a m i n t  D IC -g y a n u s  e s e t e k 

b en
- a  f i b r i n o g é n  m e g h a t á r o z á s  v a l a m e l y i k  g y o r s  

m ó d s z e r r e l  é s
- a z  a n t i t r o m b i n  I I  I - s z i n t  m é r é s e .

2 .  A d e f i n i t i v  d i a g n ó z i s  h o z  s z ü k s é g e s  
v i z s g á l a t o k r a  á l t a l á b a n  az  ö r ö k l ö t t  k o a g u l o p á t i á k  / h e m o f i -  
l i a  A, B/ é s  t r o m b o c i t a  f u n k c i ó s  z a v a ro k  g y a n ú j á n á l  k e r ü l  
s o r .  E l v é g z é s ü k r e  c é l s z e r ű  a 2 - 3 .  é l e t h ó n a p  u t á n  v á l l a l k o z 
n i ,  a m ik o r r a  n o r m á l i s  k ö rü lm é n y e k  k ö z ö t t  a  v é r a l v a d á s i  f a k 
t o r o k  tö b b s é g é n e k  a k t i v i t á s a  é s  k o n c e n t r á c i ó j a  e l é r i  a f e l 
n ő t t k o r r a  j e l l e m z ő  é r t é k e k e t .

I l y e n  v i z s g á l ó  e l j á r á s o k
— a  r e z i d u á l i s  p r o t r o m b i n  m e g h a tá 

r o z á s ,
— a  t r o m b o p l a s z t i n  g e n e r á c i ó s  t e s z t  /TG T / ,
- a  V’ l  I I .  , I  X. f a k t o r  s z i n t j é n e  k ,  a n 

t i g é n - k o n c e n t r á c i ó  j á n a k  m é r é s e ,
- a  t r o m b o c i t a  f u n k c i ó s  v i z s g á l a t o k ,  

s t b .

A v i z s g á l a t o k  é r t é k e l é s e i

A k a p o t t  e red m én y ek  é r t é k e l é s é n é l  f i g y e l e m b e  k e l l  v e n n i ,  hogy 
az  e l s ő  é l e t n a p o k b a n  a  v é r a l v a d á s i  f k a t o r o k  a k t i v i t á s a  norm á
l i s  k ö rü lm é n y e k  k ö z ö t t  i s  a l a c s o n y a b b ,  m in t  a  k é s ő b b i  éle tkorok
b a n ,  a  t r o m b o c i t a s z á m  s z é l e s  é r t é k h a t á r o k  k ö z ö t t  v á l t o z i k  é s  
a l e m e z k e f u n k c ió k  t ö b b s é g e  / a g g r e g á c i ó ,  r e l e a s e /  e l é g t e l e n . I -  
d ő n k é n t  nem könnyű  a n n a k  e l d ö n t é s e ,  hogy  e g y  é r t é k  a "már k á -  
r d s "  v a g y  a "még n o r m á l i s "  t a r t o m á n y b a n  v a n - e .

F o k o z o t t a n  v a n  e z é r t  s z ü k s é g  a  k ó r é l e t t a n i  t ö r t é n é s e k r e  
j o b b a n  f i g y e l ő  d i a l e k t i k u s  g o n d o l k o  
d á s m ó d r a ,  a z  a n a m n é z i s  a d a t a i  na k  é s
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az  ú j s z ü l ö t t  á l t a l á n o s  á l l a p o t é 
rt a k  f o k o z o t t  f i g y e l e m b e  v é t e l é r e ,  a v é r a l v a d á s i  e red m én y ek  é r 
t é k e l é s é n é l  p e d i g  a  ma már k l a s s z i k u s  d i a g n o s z t i k u s  e l v  / 4 /  a l 
k a l m a z á s á r a ,  am ely  s z e r i n t  a d o t t  v é r a l v a d á s i  h e l y 
z e t  h e l y e s  m e g í t é l é s é r e  e g y e t l e n  k o -
a g u l á c i ó s  v i z s g á l ó  m ó d s z e r  á l t a l á b a n
e l é g t e l e n  ; c s a k  n é h á n y ,  e g y m ás t  j ó l  k i e g é s z í t ő  v i z s 
g á l ó  e l j á r á s  a l k a l m i  e g y ü t t e s é v e l  m ondhatunk  h a s z n o s  v é l e m é n y t .

J ó l  s z e m l é l t e t i  a  m in d e n re  t e k i n t e t t e l  l e v ő  d i a g n o s z t i k u s  
g o n d o lk o d á sm ó d o t  P .D a v i s ,  á l t a l u n k  k i s s é  m ó d o s í t o t t  k i v i z s g á 
l á s i  s ém á ja  / 2 / ,  a m e ly e t  az  ú j s z ü l ö t t k o r !  v é r a l v a d á s i  z a v a r o k 
n á l  év e k  ó t a  h a s z n o s a n  a lk a lm a z u n k  / 1 .  t á b l á z a t / .

Az a l v a d ó k  m e g f i g y e l é s i  p r ó b á t  
a lk a lm a s n a k  t a r t j u k  a r r a ,  h o g y  az  a d o t t  p i l l a n a t b a n  l a b o r a t ó r i 
umi k i v i z s g á l á s i  l e h e t ő s é g g e l  nem r e n d e l k e z ő  n e o n a t o l ó g u s  a  b e 
t e g á g y  m e l l e t t  t á j é k o z ó d j é k  a  h e m o s z t á z i s  á l l a p o t á r ó l .  A j á n l j u k  
M ark w ard t  / 5 /  m ó d s z e ré n e k  á l t a l u n k  u j s z ü l ö t t k o r r a  a d a p t á l t  v á l 
t o z a t á t  / 2 .  t á b l á z a t / .

1 ml v é n á s  v é r  t i s z t a  s z á r a z  kém csőben  n o r m á l !  s  
k ö r ü l m é n y e k  k ö z ö t t  20 p e r c  m úlva már t e l 
j e s e n  m eg a lv a d  é s  1 ó r a  m ú lv a  a r e t r a k c i ó  i s  e l k e z d ő d i k .  Ha 
20 p e r c  m úlva / e s e t l e g  még 1 ó r a ,m ú lv a  i s /  a  v é r  f o l y é k o n y , d e  
e z e k  u t á n  a z  a l v a d á s  f o k o z a t o s a n  t e l j e s s é  v á l i k ,  v e  1 e s z ü 
l e t e t t  k o a g u l o p á t i á r a  g o n d o lu n k  / f i u k n á l  
A—, v a g y  B - t i p u s u  h e m o f i l i á r a / . Ha a v é r  a l e v é t e l  u t á n  ó r á k  
m úlva  sem a l v a d  meg, e z  s ú l y o s  d e f i b r i n á l ó d á s t  j e l e n t ,  am in ek  
l e g g y a k o r i b b  oka  a d i s s z e m i n á l t  i n t r a -
v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó  v a l a m e l y i k  e k v i 
v a l e n s e  l e h e t  / 6 / .  E l ő f o r d u l h a t ,  hogy a 2 0 .  p e r c b e n  még é s z 
l e l t  a l v a d é k  az  1 .  ó r a  v é g é r e  f e l o l d ó d i k ,  v a g y  j e l e n t ő s e n  meg
k i s e b b e d i k .  Ez . h i p e r f i b r i n o l i z i s  b i z t o s  
j e l e .

U j s z ü l ö t t k o r b a n  l e g n e h e z e b b  a r e t r a k c i ó  e l m a r a d á s á n a k  az  
é r e t é k e l é s e .  Ez a k é s ő b b i  é l e t k o r o k b a n  v ag y  s ú l y o s  t r o m -  
b o c i t o p é n i á t ,  v a g y  l e m e z k e  f u n k c i 
ó s  z a v a r t  j e l e n t .  Az e l s ő  é l e t n a p o k b a n  azo n b an  az  
a lv a d é k  n o r m á l i s  k ö rü lm é n y e k  k ö z ö t t  i s  e l é g t e l e n ü l  h ú z ó d ik  
ö s s z e ,  i g y  c s a k  a r e t r a k c i ó  t e l j e s  e l m  a — 
r  a d á  s  á  t  é r t é k e l h e t j ü k  k ó r o s  j e l k é n t .

J ó l  t á j é k o z ó d h a t u n k  az  u j s z ü l ö t t k o r i  h e m o s z t á z i s  ú t v e s z 
t ő i b e n  a  három  l e g f o n t o s a b b  t á j é k o z ó d ó  v i z s g á l ó  m ó d s z e r r e l ,  a  
P T T - v e l ,  a  Q T - v e l  é s  a T T - v e l  i s .  E z e k n é l  azo n b an  i d ő n 
k é n t  a l k a l m a z á s i  k o r l á t o k a t  j e l e n t h e t  a n o rm á l  é s  a  k ó r o s  é r 
t é k e k  k ö z t i  h a t á r  ú j s z ü l ö t t k o r !  b i z o n y t a l a n s á g a  / a z  é r t é k e k  a  
3 - 4 .  h ó n a p ig  a f e l n ő t t  n o rm á lo k n á l  h o s s z a b b a k  / 3 / .

Ugyanez é r v é n y e s  a  f i b r i n o g é n -  m e g h a t  á -  
r o z á s r a i s ,  am ely  azo n b an  még i g y  i s  f o n t o s  e lem e az  ú j 
s z ü l ö t t e k  k i v i z s g á l á s i  p r o t o k o l l j á n a k .  A n e o n a t o l ó g i á b a n  á l 
t a l á b a n  az a l á b b i  m ó d s z e r e k e t  a lk a lm a z z u k  / 8 / t
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— I t z a k i  á l t a l  m ó d o s í t o t t  m i k x o - b i u r e t  m ó d s z e r t ,
— P a r f e n t j e v  a m m o n iu m s z u l fá t  k i c s a p á s o s  m ó d s z e r é t ,
■** a  S c h u l z - f é l e  hő  d e n a t u r á l á s o s  e l j á r á s t ,
— a  S h a r p - f é l e  f i b r i n o g é n - t i t r á l á s t  é s
— C l a u s s  m ó d s z e r é t ,  am e ly  a z o n  a l a p u l ,  hogy a  p u f f e r r e l  h í g í 

t o t t  c i t r á t  p l a z m á t  p o n t o s a n  50 NIH -E/m l t r o m b i n - ó l d a t t a l  
a l v a s z t j u k . ,  é s  a  m é r t  t r o m b i n - i d ő b ő l  k ö v e t k e z t e t ü n k  a f i b -  
r i n o g é n  s z i n t r e .

G y o rs  m e g h a t á r o z á s r a  a  s z e m i k v a n t i t a t i v  . S h a r p - m ó d s z e r t  
/ 1 /  h a s z n á l ju k -  — i g e n  j ó  t a p a s z t a l a t o k k a l .  P o n to s a b b  m e g h a tá 
r o z á s r a  k i t e r j e d t e n  a l k a l m a z z á k  C l a u s s  m ó d s z e r é t ,  h i s z e n  k i s  
p l a z m a ig é n y ü  e l j á r á s  é s  a  l e g t ö b b  g y á r i  f i b r i n o g é n - t e s z t /Beh
r i n g ,  B o e h r i n g e r ,  b i o M é r i e u x ,  s t b . /  e z e n  az  e l v e n  m űködik .

Ez u t ó b b i v a l  k a p o t t  e r e d m é n y e k  é r t é k e l é s e  a z o n b a n  az  u j -  
s z ü l ö t t k o r b a n  nem p ro b lé m a m e n te s .  Az e l s ő  é l e t n a p o k b a n  u -  
g y a n i s  a f i b r i n o g é n  l a s s a b b a n  a l a k u l  á t  t r o m b in  h a t á s á r a  f ib -  
r i n n é ,  m in t  a k é s ő b b i  é l e t k o r o k b a n .  / E z t  már a z  5 0 - e s  év ek  
v é g é n  K ünzer i s  k i m u t a t t a ,  f e l t é t e l e z v e  a f ö t á l i s  f i b r i n o g é n  
l é t é t . / U g y an o ly an  f i b r i n o g é n  k o n c e n t r á c i ó  e s e t é n  t e h á t  az 
ú j s z ü l ö t t n é l  h o s s z a b b  t r o m b i n - i d ő t  m é r tü n k ,  m i n t  f e l n ő t t n é l ,  
í g y  a  k a p o t t  f i b r i n o g é n é r t é k  a  v a 
l ó s n á l  a l a c s o n y a b b  l e s z .

A p e r i f é r i á s  v é r k e n e t  l e o l v a s á s a  t e r m é s z e t e s e n  nem t e k i n t h e 
t ő  v é r a l v a d á s i  v i z s g á l a t n a k . ,  t ö r e d e z e t t  vörösvérse j tek  / f r a g  -  
m e  n t o  c i t ä k / m e g j e l e n é s é t  a z o n b a n  a k u t  DIC f o n t o s  j e l é 
n e k  t e k i n t h e t j ü k .

A j e l e n l e g i  h e l y z e t  é r t é k e l é s é t

Az ú j s z ü l ö t t k o r !  h e m o s z t á z i s z a v a r o k  s z ü k s é g e s  é s  e l é g s é g e s  l a 
b o r a t ó r i u m i  k i v i z s g á l á s á n a k  e l v e i  m e g f e l e l ő  k ó r é l e t t a n i  ism e 
r e t e k e n  a l a p u l n a k .  Az i s m e r t e t e t t  v i z s g á l ó  e l j á r á s o k  az  é r t é 
k e l é s i  gondok e l l e n é r e  i s  j ó l  a l k a l m a z h a t ó k  é s  k e l l ő e n  i n f o r 
m a t í v a k .  E l t e r j e d é s ü k e t  n é h á n y  ok  m é g is  n e h e z í t i :

1 ,  M e g b íz h a tó  s z í n v o n a l o n  működő v é r a l v a d á s i  l a b o r a t ó r i u m o k  
so k  h e l y e n  még m eg y e i  s z i n t e n  sem á l l n a k  r e n d e l k e z é s r e .  A 
m u n k ah é t  j e l e n t ő s  r é s z é b e n  /m u n k a id ő  u t á n ,  h é t v é g é n ,ü n n e p 
n a p o k o n /  p e d i g  még a  m e g lé v ő k  i s  a l i g  é r h e t ő k  e l . / É p p e n  ez 
i n d o k o l j a  e l s ő d l e g e s e n  az  o r v o s  á l t a l  e l v é g e z h e t ő ,  b e t e g 
á g y  m e l l e t t i  t á j é k o z ó d ó  v i z s g á l a t i  m ó d s z e re k  l é t j o g o s u l t 
s á g á t / ,

2 .  J ó l  r e p r o d u k á l h a t ó  v é r a l v a d á s i  m ik ro m ó d s z e re k  száma k e v é s .  
K ü lö n ö se n  h i á n y o z n a k  a  k a p i l l á r i s  v é r r e l  d o l g o z ó  e l j á r á s o k ,  
p e d i g  n é h á n y  t é n y e z ő  / f i b r i n o g é n ,  a n t i t r o m b i n  I I I /  i ly m ó -  
don  t ö r t é n ő  v i z s g á l a t á n a k ,  nem v o l n a  e l v i  a k a d á l y a .  A meg
l é v ő  é s  t ö b b é - k e v é s b é  e l t e r j e d t  k a p i l l á r i s  v é r  m ó d sze rek  
/ t e l j e s  v é r  TGT, H e p a to - Q u ic k  B o e h r i n g e r ,  s t b .  / v é g z é s é 
h ez  k e l l ő  a s s z i s z t e n s i  g y a k o r l a t  s z ü k s é g e s .
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3. A g y a k o r ló  n e o n a to l ó g u s o k  n agy  r é s z e  ma még nem l á t j a  e z e n  
v i z s g á l a t o k  i g é n y l é s é n e k  f e l t é t l e n  s z ü k s é g e s s é g é t ,  r é s z b e n  
a  v é r a l v a d á s i  i s m e r e t e k  e l é g t e l e n s é g e  m i a t t ,  r é s z b e n  a z é r t ,  
m e r t  a z  a t e r á p i á s  e s z k ö z t á r ,  am e ly  a  v é r a l v a d á s i  z a v a r o k  
e s e t é n  r e n d e l k e z é s r e  á l l  / v é r ,  p l a z m a ,  K - v i t a m in ,  e s e t l e g  
t r o m b o c i t a  k o n c e n t r á t u m ,  h e p a r i n ,  a  v é r a l v a d á s  s z e m p o n t j á 
b ó l  a p s e c i f i k u s  k e z e l é s t  i n f ú z i ó ,  a n t i b i o t i k u m o k ,  s t b . /  
v i z s g á l a t o k  n é l k ü l  i s  b e v e t é s r e  k e r ü l .  / K é t s g é t e l e n ü l  s o k 
k a l  r o s s z a b b  h a t á s f o k k a l . /

M indezek  a z t  m u t a t j á k ,  hogy a z  ú j s z ü l ö t t k o r !  v é r a l v a d á s i  z a v a 
r o k  l a b o r a t ó r i u m i  k i v i z s g á l á s a  t e r é n  e l m é l e t i ,  l a b o r t e c h n i k a i ,  
s z e r v e z é s i  é s  t o v á b b k é p z é s i  f e l a d a t a i n k  e g y a r á n t  i g e n  n a g y o k .  
E lő a d á s u n k  eh h e z  k i v á n  s e g í t s é g e t  a d n i .

IRODALOM

/ 1 /  B i g g s , R . : Human b l o o d  c o a g u l a t i o n ,  h a e m o s t a s i s  and  th ro m 
b o s i s .  B l a c k w e l l  S c i e n t i f i c  P u b l i c a t i o n s ,  O x fo rd ,  1 9 7 6 .

/ 2 /  D a v i e s , P . A . t  M e d ic a l  c a r e  o f  new born  b a b i e s .  SIMP, L o n d o n ,
1972 .

/ 3 /  E l o d i , Z s . t  A h a e m o s t a s i s  é s  z a v a r a i .  OHVI K ö n y v tá ra  3 .  Me
d i c i n a ,  B u d a p e s t ,  1973 .

/ 4 /  G e r e n d á s ,M .i V é r a l v a d á s  é s  v é r z é s c s i l l a p i t á s .  OVSz Kiadvány. 
M e d ic in a ,  B u d a p e s t ,  1960 .

/ 5 /  M a rk w a rd t ,  F . j T h e r a p i e  d e r  B l u t s t i l l u n g s s t ö r u n g e n .  J o h a n n  
A m b ro s iu s  B a r t h  V . , L e i p z i g ,  1976 .

/ 6 /  M .T ó th ,A . i Az u j s z ü l ö t t k o r b a n  e l ő f o r d u l ó  D I C - e k v i v a l e n s  á l 
l a p o t o k .  H e m o s z ta z e o l ó g i a i  K o n f e r e n c i a ,  S z o m b a th e ly ,  1 9 7 8 .

/ 7 /  M .T ó th ,A . ,  R é t h y , I . s  Az ú j s z ü l ö t t e k  v é r z é k e n y s é g é r ő l . O r v o s 
k é p z é s ,  5 5 t  4 3 8 -4 4 7 ,  1980.

/ 8 /  P e r l i c k , E . ,  B e rg m an n ,A. : G e r in n u n g s lab o ra to r iu m  in  K lin ik  und  
P r a x i s .  VEB G eorg Thieme V . ,  L e i p z i g ,  1 9 7 1 .

/ 9 /  V i n a z z e r , H . t  G e r i n n u n g s s t ö r u n g e n  i n  d e r  P r a x i s .  VEB G u s t a v  
F i s c h e r  V . ,  J e n a ,  1972 .



É r t é k e l é s

A v é r  á l l a p o t a  a v é r v é t e l  u t á n

norm , a l v a d á s i  
v i s z o n y o k

öröklött koagulopátia 
/hemofilia A, B/

a f i b i n o g e n é m i a  
/DIC/

f o k o z o t t
f i b r i n o l i z i s

t r o m b o c i t o p é n i a , 
t r o m b o c i t a  fu n kc iózavar

a v é r  m e g a l v a d ,  
r e t r a k c i ó  n i n c s

a v é r  m e g a lv a d ,  
az a l v a d é k  r e t r a h á l ó d i k

a  v é r  f o l y é k o n y

2. t á b l á z a t
A lv a d é k  m e g f i g y e l é s i  p r ó b a  

/ M a r k w a r d t , F . : J . A . B a r t h ,  L e i p z i g ,  1976 /



153

a . /  N o rm á l i s  t r o m b o c l t a s z á m  e s e t é n  
Q u i c k - id ő  m e g h a tá r o z á s a

az é r t é k  n o r m á l i s

/
az é r t é k  k ó r o s

-  a  c s a l á d i  a n a m n é z is
\

v i t a m i n  a d á s a  u t á n

b .  / C sö k k e n t  t r o m b i c i t a s z á m  e s e t é n  

an y a i '  a n a m n é z is

n e g a t i v
/

az  ú j s z ü l ö t t  " e g é s z s é g e s 1
e l t e k i n t v e v é r z é s t ő l

p o z i t í v
\

/ a n y á n á l  IT P ,  LED, s t b .  
a n y á n y á l  gyógyszer szedés/

t r o m b o c i t a  
i z o im m u n iz á c ió  

hemangioma

nem

hipoxia , szepszis  
leh ű lés ,  ac idóz is

á t m e n e t i  a n y a i  
e r e d e t ű  t r o m b o -  

c i t o p é n i a

v e le s z ü le t e t t  
anomáliák

1 . t á b l á z a t
A h e m o s z t á z i s z a v a r  k i v i z s g á l á s á n a k  m en e te  ú j s z ü l ö t t n é l  

/ D a v i e s , P . A . : SIMP, L o n d o n ,1972 /

ö r ö k l ö t t  a l v a d á s i Morbus
f a k t o r h i á n y h a e m o r r h a g i c u s

/ p l .  h e m o f i l i a / n e o n a to ru m

m á j b e t e g s é g e k  
/ g y u l l a d á s ,  g a -  
l a k t o z é m i a  s t b . /

hemolizi;
IRDS,

s f  sokiC/ .Tnegalia
s tb .  ________^  \ f

fe r tő zés
,

/CMV, Fanconi-anémia
rubeola , s tb .  /, rád iusz  ap láz ia
kong. leukémia

disszem inált 
in t ra v a z á l i s  
koauláció /DIK/
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ISTVÁN RÁKÓCZI

THE HAEMOSTASIS DURING THE PREGNANCY

L ik e w is e  a s  i n  o t h e r  p h y s i o l o g i c a l  s y s te m s  -  d u r i n g  t h e  p r e g 
n a n c y  t h e r e  a r e  a l s o  i m p o r t a n t  c h a n g e s  i n  t h e  h a e m o s t a s i s .

The c h a n g e s  i n  t h e  c l o t t i n g  s y s te m  a r e  c h a r a c t e r i s e d  by 
t h e  r i s e  o f  t h e  l e v e l s  o f  f i b r i n o g e n  and  o t h e r  f a c t o r s  o f  c l o t 
t i n g  /VI I I . ,  I X . ,  X . / .  The a c t i v i t y  o f  f i b r i n o l y t i c  s y s t e m s  du
r i n g  t h e  p re g n a n c y  and  a f t e r  t h e  p l a c e n t a  rem o v ed  n o r m á l i z e s  
w i t h i n  a few  h o u r .

The c h a n g e s  d u r i n g  t h e  u n c o m p l i c a t e d  p r e g n a n c y  i n c l u d e  the 
i n c r e a s e d  t e n d e n c y  o f  f i b r i n  fo r m in g  and  d e c r e a s e d  a b i l i t y  o f  
re m o v in g  t h e  f i b r i n .  P r o b a b l y  t h e  f i b r i n  p l a y s  a n  i m p o r t a n t  r o 
l e  i n  t h e  m o r p h o l o g i c a l  a d a p t a t i o n  o f  t h e  b l o o d  v e s s e l  s y s t e m  
o f  u t e r o p l a c e n t a r i s  an d  i n  t h e  m a i n t a i n i n g  o f  t h e  i n t e g r i t y  o f  
c i r c u l a t i o n  i n  t h e  m o th e r  an d  f o e t u s .  The r a i s e d  a b i l i t y  t o  
c l o t t i n g  d u r i n g  t h e  s e p a r a t i o n  o f  t h e  p l a c e n t a  -  a t  t h e  c o n t r a c 
t i o n  o f  t h e  m u s c le s  o f  u t e r u s  -  p r o v i d e s  an  e f f e c t i v e  b l o o d  
s t a n c h ,  h ow ever  c a u s e s  p r o p e n s i t y  t o  DIG an d  th ro m b o e m b o l ism .

istvSn Rá k ó c z i

HAEMOSTASE WAHREND DER SCHWANGERSCHAFT

W ährend d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  -  ähnlich  w ie  b e i  a n d e r e n  p h y s i o l o 
g i s c h e n  S y s tem en  -  t r e t e n  a u c h  i n  d e r  H a e m o s ta se  t i e f w i r k e n d e  
V e rä n d e ru n g e n  e i n .  B e z e ic h n e n d  f ü r  d i e  V e r ä n d e r u n g  d e s  B l u t g e 
r i n n u n g s s y s t e m s  i s t  d a s  A n s t e i g e n  d e s  N iv e a u s  d e r  f i b r i n o g e n e n  
und a n d e r e n  G e r i n n u n g s f a k t o r e n  / V I I I ,  IX , X / .  D ie  f i b r i n o l y t i -  
s c h e  A k t i v i t ä t  nimmt w äh ren d  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  a b ,  n o r m a l i 
s i e r t  s i c h  dann  n a c h  A u s s c h e id e n  d e s  M u t te rk u c h  is i n n e r h a l b  
von S tu n d e n .  D ie V e rä n d e ru n g  d e s  T h ro m b o z y te n s y s  ems i s t  n i e n t  
e i n d e u t i g ,  e i n e  b e s t im m te  A k t i v i t ä t s s t e i g e r u n g  ka.»n jedoch f e s t 
g e s t e l l t  w e rd e n .

Die k o m p l i k a t i o n s f r e i e n  V e rä n d e ru n g e n  w ä h re n d  d e r  Schwan
g e r s c h a f t  b e i n h a l t e n  d i e  Tendenz  z u r  e r h ö h t e n  F i b r i n b i l d u n g  und 
d i e  Abnahme d e r  F ä h i g k e i t  z u r  Abgabe d e s  F i b r i n s .  Das F i b r i n  i s t  
w a h r s c h e i n l i c h  d i e  S c h l ü s s e l f i g u r  i n  d e r  m o r p h o l o g i s c h e n  A d a p ta 
t i o n  d e s  u n t e  o p l a z e n t a r e n  G e f ä s s - S y s t e m s  und i n  d e r  E r h a l t u n g  
d e r  I n t e g r i t ä t  d e s  K r e i s l a u f e s  sow oh l d e r  M u t t e r  a l s  a u c h  d e s  
F ö t u s .  D ie  g e s t e i g e r t e  B l u t g e r i n n u n g  w äh ren d  d e s  A u s s c h e id e n
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des  Mutterkuchens -  neben d er  K ontraktion der Uterusmuskeln -  s i c h e r t  
e i n e  w irk sa m e  B l u t s t i l l u n g ,  v e r u r s a c h t  a b e r  a u c h  e i n e  N e i 
g u n g  z u r  DIC und z u r  T h ro m b o e m b o l ie .

ISTVÁN RÁKÓCZI 

HEMOSTASO DUM LA GRAVEDECO

Dum l a  g r a v e d e c o  -  s i m i l e  a l  a l i a j  f i z i o l o g i a j  sistemoj -  a n -  
k a ü  e n  l a  h e m o s ta s o  o k a z a s  p r o f u n d a j  s a n ^ o j . La sa n z o n  de l a  
k o a g u l i g a  s i s t e m o  k a r a k t e r i z a s  l a  n i v e l l e v i ^ o  d e  l a  f i b r i n o -  
g e n o  k a j  de a l i a j  k o a g u l i § f a k t o r o j  / V I I I ,  IX , X / .  La s i s t e m a  
f i b r i n o l i t i k a  a k t i v e c o  m a l k r e s k a s  dum l a  g r a v e d e c o ,  s e d  £ji 
m a ln o rm a l i§ ra s  dum k e l k a j  h o r o j  p o s t  l a  f o r i ^ o  d e  l a  p l a c e n t o .  
La § a n § o  d e  l a  t r o m b o c i t o s i s t e m o  ne e s t a s  u n u s e n c a .  Tarnen iom 
a k t i v e e p l i i g o  e s t a s  d e m o n s t r e b l a .

La s a n g o j  dum l a  n e k o m p l ik a  n o rm a la  g r a v e d e c o  e n h a v a s  l a  
p l i i ^ i t a n  f o r m i g t e n d e n c i o n , de  l a  f i b r i n o g e n o ,  k a j  m a l p l i i § o n  
d e  l a  k a p a b l o  de  l a  f i b r i n f o r m i g o .  La f i b r i n o  h a v a s  v e r é a j n e  
é l o s i l r o l o n  e n  l a  m o r f o l ó g i a  a d a p t i v e  de  l a  u t e r o p l a c e n t a  a n -  
g i o s i s t e m o ,  k a j  en  l a  i n t e g r e c o  k a j  de  l a  p a t r i n a  k a j  de  l a  
f e t a  s a n g o c i r k u l a d o .  La p l i i ^ i t a  ko ag u lem o  kun  l a  samtempa u-*- 
t e r o k o n t r a k t u r o  c e r t i g a s  e f i k a n  s a n g h a l t i g o n  dum l a  m a l f i k s i -  
g o  de  l a  p l a c e n t o ,  s e d  t i u  f a k t o  i n k l i n i g a s  a n k a u  a l  DIK k a j  
a l  t r o m b o e m b o l io .
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RÁKÓCZI ISTVÁN

HEMOSZTÁZIS A TERHESSÉG ALATT

A h e m o s z t á z i s  z a v a r a i  / a  v é r z é s  é s  a  t r o m b ó z i s /  a  s z ü l é s z e t i  
g y a k o r l a t  l e g v e s z é l y e s e b b  szö v ő d m én y e i  k ö zé  t a r t o z n a k .

A h e m o s z t á z i s b a n  i s  -  más f i z i o l ó g i á s  r e n d s z e r e k h e z  h a s o n 
l ó a n  -  a  t e r h e s s é g  a l a t t  m é l y r e h a t ó  v á l t o z á s o k  k ö v e tk e z n e k  b e .  
E z e k e t  t u l a j d o n k é p p e n  a humán t e r h e s s é g  a d a p t á c i ó s  
r e a k c i ó  i n a k  f o g h a t j u k  f e l .

A t e r h e s s é g  a l a t t i  h e m o s z t á z i s b a n  az i s m e r t  m e g h a tá ro z ó  
m echan izm usok  v e s z n e k  r é s z t  / a z  é r f a l ,  a t r o m b o c i t a r e n d s z e r  
é s  a z  a l v a d á s i - f i b r i n o l i t i k u s  r e n d s z e r / .  Néhány s a j á t o s s á g  a -  
zonban  k ü lö n  t á r g y a l á s t  é r d e m e l i

A t e r h e s s é g  végén  a s z ü l é s t  k ö v e t ő e n ,  a  l e p é n y l e v á l á s  
u t á n  a  h e m o s z f á z i s n a k  j e l e n t ő s  f e l a d a t a  v a n .  A t e r h e s s é g  u -  
t o l s ó  h ó n a p já b a n  é s  i g y  a s z ü l é s n é l  p e r e c e n k é n t  800 ml v é r  á — 
r a m l i k  á t  a  l e p é n y i  t e r ü l e t e n .  E z t  a  p o t e n c i á l i s  v é r z é s i  f o r 
r á s t  a  l e p é n y l e v á l á s  u t á n  p á r  p e r c  a l a t t  k e l l  " e l z á r n i ' ! ,  k ü lö n 
ben  e l v é r z i k  a s z ü lő n ő .  A h e m o s z t á z i s  r é s z v é t e l e  eb b e n  a  f o l y a 
m a tb an  tö b b  i r á n y ú t

- a z  i z o m  k o n t r a k c i ó i  n á l  d ö n tő  s z e r e p e  v a n  
az  u t e r u s  i z o m z a tá n a k ,  am ely  a  méh i z o m r o s t i a i  k ö z ö t t  l e v ő  
m e g n y i l t  a n y a i  e r e k e t  s z o r í t j a  ö s s z e ;

-  n o r m á l i s  t e r h e s s é g r e  i s  j e l l e m z ő  a f o k o z o t t  a  1— 
v a d á s  k é s z s é g ,  a  h e m o s z t á z i s  t r o m b o t i k u s  i r á n y ú  
v á l t o z á s a .  Ez az  e v o l ú c i ó  s o r á n  a z é r t  a l a k u l t  k i ,  hogy  az  
i z o m k o n t r a k c ió h o z  m á s o d la g o s a n  c s a t l a k o z ó  f o k o z o t t a n  működő 
h e m o s z t á z i s  g y o r s  a l v a d á s s a l  t r o m b o t i k u s a n  i s  e l z á r j a  a  meg
n y í l ó  a n y a i  e r e k e t .

R öv iden  i s m e r t e t e m  m ost  a  h e m o s z t á z i s  v á l t o z á s a i t  a  t e r 
h e s s é g  a l a t t a

I s m e r te b b e k  a  h u m o r á l i s  a l v a d á s i  t é n y e z ő k ,  am elyek  a  p e 
r i f é r i á s  v é r b ő l  t ö r t é n ő  m e g h a tá r o z á s o k  e r e d m é n y e i .  K evésbé  i s 
m e r te k  azo n b an  a  l o k á l i s  t ö r t é n é s e k ,  a  l e p é n y i  h e m o s z t á z i s  
v á l t o z á s a i .  E lő ad áso m b an  e z é r t  a z  u t ó b b i v a l  s z e r e t n é k  t ö b b e t  
f o g l a l k o z n i .

A t e r h e s s é g  a l a t t  a p l a z m a t i k u s  a l v a d á s i  f a k t o r o k  k ö z ü l  
t u l a j d o n k é p p e n  a  X I I I .  é s  X I.  f a k t o r  k i v é t e l é v e l  v a la m e n n y i  
f a k t o r  s z i n t j e  e m e lk e d ik .  Az e l s ő  v á l t o z á s  a  t e r h e s s é g  e l s ő  
h ó n a p já b a n  k ö v e t k e z i k  b e ,  m ajd  e z t  k ö v e tő e n  az  e m e lk e d é s  f o 
k o z a t o s .  A f i b r i n o g é n  s z i n t  -  an n ak  e l l e n é r e ,  hogy a  p l a z m a 
vo lum en  n ö v e k s z ik  -  k b .  k é t s z e r e s e  a  nem t e r h e s  é r t é k n e k .
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A p r o t r o m b i n  s z i n t  m é r s é k e l t e n  n ö v e k s z i k .  Az V. f a k t o r  
v o n a t k o z á s á b a n  nem e g y é r t e l m ű e k  a z  a d a t o k ,  de b i z o n y o s  e m e l 
k e d é s  é s z r e v e h e t ő .

A V I I .  é s  a  X. f a k t o r  e l l e n b e n  n a g y m é r té k b e n  n ö v e k s z ik .

A V I I I .  f a k t o r  s z i n t é n  k i f e j e z e t t  e m e l k e d é s t  m u ta t  a  t e r 
h e s s é g  a l a t t .  I t t  meg k e l l  j e g y e z n i ,  hogy  ú j a b b a n  az  ú g y n e v e 
z e t t  "V I  I  I . - f  a k t o r  r á c i  ó " - n a k ,  v a g y i s  a z  a n 
t i g é n  és  a k o a g u l á c i ó s  a k t i v i t á s  a r á n y á n a k  e m e l k e d é s é t  f i g y e l 
t é k  meg. E z t  j e l l e m z ő n e k  t a r t j á k  e g y é b  i n t r a v a s z k u l á r i s  á l l a 
p o t o k b a n  i s .  E nnek  az  az o k a ,  h o g y  a z  a n t i g é n  s z i n t  e m e lk e d ik ,  
a  V I I I .  f a k t o r  a k t i v i t á s t  v i s z o n t  a  t r o m b i n  n ag y o b b  m é r té k b e n  
i n a k t i v á l j a .  A r á c i ó  i g y  m e g n ö v e k s z ik ,  am enny iben  i n t r a v a s z k u -  
l á r i s a n  t r o m b in  k é p z ő d é s  van  j e l e n .

A t ö b b i  f a k t o r  s z i n t é n  e m e l k e d é s t  m u t a t .  E z z e l  szemben a 
X I I I .  f a k t o r  v i s z o n t  -  m in t  e m l í t e t t e m  -  majdnem 50 % -ára  l e 
c s ö k k e n .  Ez n a g y o n  é r d e k e s ,  h i s z e n  a  f i b r i n o g é n - s z i n t  majdnem 
k é t s z e r e s é r e  e m e l k e d i k  ugyanezen időszakban. Valószinüleg a  később i s 
m e r t e te t t  lo k á l i s  lep én y i  fibrinképződés eredménye a X III. s z in t  csökkené
se .

Az a n t i t r o m b i n  I I I .  s z i n t  k i s f o k u  c s ö k k e n é s t  m u t a t  a n o r 
m ál t e r h e s s é g b e n .

A t r o m b o c i t a s z á m  v o n a t k o z á s á b a n  e l l e n tm o n d ó a k  az  a d a t o k .  
Abban azo n b an  e g y s é g e s  az á l l á s p o n t ,  hogy a  n o rm á l  t e r h e s s é g 
b e n  l é n y e g e s  t r o m b o c i t a s z á m  c s ö k k e n é s  nem é s z l e l h e t ő .

A f i b r i n o l i t i k u s  r e n d s z e r  a  t e r h e s s é g  a l a t t  g á t o l t ,  a k t i 
v i t á s a  c s ö k k e n .  Ez a  g y a k o r l a t  s z e m p o n t j á b ó l  i s  l é n y e g e s ,  m e r t  
e z  a z  e g y ik  p r e d i s z p o n á l ó  f a k t o r  a z  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á 
c i ó ,  a  DIK l é t r e j ö t t e  s z e m p o n t j á b ó l ,  m iv e l  a s z e r v e z e t  e z e n  
v é d e k e z ő  m e c h a n iz m u s a  a t ro m b u s  k é p z ő d é s s e l  szemben a t e r h e s 
s é g  a l a t t  s z u p r e s s z i ó  a l á  k e r ü l .  /Az e u g l o b u l i n  l i z i s  i d ő  nagy
m é r t é k b e n  n ö v e k s z i k ,  de a l e p é n y  t á v o z á s a  u t á n  f é l  ó r a  m úlva 
ú j r a  v i s s z a t é r  a  n o r m á l  k i i n d u l á s i  é r t é k r e / .

I s m e r e t e s ,  h o g y  a v én á s  o k k l u z i ó t  k ö v e tő e n  a  f i b r i n o l i t i 
k u s  a k t i v i t á s  f o k o z ó d i k  nem t e r h e s  á l l a p o t b a n :  az  a k t i v á t o r o k  
a z  e l z á r ó d á s  — a n o x i a  -  k ö v e t k e z t é b e n  s z a b a d u ln a k  f e l  é s  e n 
n ek  k ö v e t k e z t é b e n  f o k o z ó d ik  a  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s . A  t e r 
h e s s é g b e n  ez  a j e l e n s é g  nem f i g y e l h e t ő  meg. V i z s g á l a t o k a t  v é 
g e z t e k  vén a  b i o p s z i á s  a n y a g b ó l  é s  k i m u t a t t á k ,  hogy a f i b r i o n i -  
l i t i k u s  a k a t i v á t o r o k  nem tu d n a k  k i j u t n i ,  t e h á t  f e l t e h e t ő e n  gá
t o l t  a z  a k t i v á t o r  r e l e a s e .

T e k i n t e t t e l  a r r a ,  hogy a  lepény t á v o z á s a  u t á n  a f i b r i n o l i 
t i k u s  a k t i v i t á s  n o r m á l  e s e t b e n  g y o r s a n  v i s s z a t é r  a  k i i n d u l á s i  
é r t é k r e ,  már r é g e n  f e l v e t e t t é k ,  h o g y  a  l e p é n y  f i b r i n o l i z i s - i n -  
h i b i t o r t  t a r t a l m a z ,  am ely  oka  l e n n e  a  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s  
te rh e s ség  a l a t t i  csökkenésének. A plazmában v iz sg á l ták  a k ü lö n b ö z ő  i n 
h i b i t o r o k a t  é s  a z t  t a l á l t á k ,  h o g y  a z  a n t i p l a z m i n o g é n  nem v á l 
t o z i k ,  az a n t i p l a z m i n ,  c ^ - m a k r o g l o b u l i n  s z i n t  e m e lk e d ik .  /An
n a k  e l l e n é r e ,  h o g y  a z  ú j s z ü l ö t t n é l  i s  e m e lk e d n ek  e z e k  az  é r 
t é k e k ,  o t t  nem l e h e t  m e g f i g y e l n i  a  f i b r i n o l i z i s  d e p r e s s z i ó j á t / .  
M in d eze k  a l a p j á n  ma az  az á l l á s p o n t ,  h o g y  az  i n h i b i t o r o k  nem 
t e h e t ő k  f e l e l ő s s é  a  t e r h e s s é g  a l a t t i  c s ö k k e n t  f i b r i n o l i z i s é r t .
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A le p é n y b e n  az  u t ó b b i  id ő b e n  k i m u t a t t a k  e g y  i n h i b i t o r t , a -  
m ely  az  u r o k i n á z z a l  szemben h a t á s o s .  E z t  még p o n t o s a n  nem s i 
k e r ü l t  d e f i n i á l n i ,  de n ag y o n  v a l ó s z i n ü ,  h o g y  ez  sem f e l e l ő s  a 
s z i s z t é m á s  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s  c s ö k k e n é s é r t ,  e s e t l e g  csak  
a  l o k á l i s  / l e p é n y i /  c s ö k k e n t  f i b r i n o l i z i s é r t .  Ma t e h á t  a z  az  
e l k é p z e l é s ,  hogy a c s ö k k e n t  f í b r i n o l i z i s  o k a  a  l e p é n y b e n  v a n .  
F e l t e h e t ő e n  v a l a m i l y e n  h o r m o n á l i s  h a t á s  m é d i á i j a  a f i b r i n o l i 
t i k u s  a k t i v i t á s  c s ö k k e n é s é t .  E r r e  u t a l  az i s ,  hogy  a  l e p é n y  
t á v o z á s a  u t á n ,  a m ik o r  a k ü lö n b ö z ő  h o r m o n s z i n t e k  n a g y m é r té k b e n  
v á l t o z n a k ,  a  hormonok s z i n t j é n e k  c s ö k k e n é s é v e l  p á rh u z a m o s a n  a 
f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s  i s  v i s s z a t é r  a  n o rm á l  é r t é k r e .

A f i b r i n o g é n  é s / v a g y  f i b r i n  l e b o n t á s á b ó l  k e l e t k e z ő  f i b r i -  
n o g én  d e g r a d á c i ó s  p ro d u k tu m o k  /FDP/ v o n a t k o z á s á b a n  i s  e l l e n t 
mondóak az  a d a to k .

A v i z s g á l a t o k  l e g n a g y o b b  r é s z é b e n  a  t e r h e s s é g  a l a t t  nem 
m u t a t h a t ó  k i  e m e lk e d é s .  L e g ú ja b b  a d a to k  s z e r i n t  -  h a  é r z é k e 
n y eb b  m ó d s z e r r e l  az  E - f r a g m e n tu m o t  v i z s g á l t á k  -  a  32. h é t i g  e -  
m e lk e d é s ,  m ajd  e z t  k ö v e tő e n  p l á t ó  m u t a t h a t ó  k i .  Ez az  a d a t  a r 
r a  h í v j a  f e l  a  f i g y e l m e t ,  hogy  az  FDP s z i n t ,  t e k i n t e t t e l  a f i b -  
r i n o l i z i s  s z i s z t é m á s  d e p r e s s z i ó j á r a ,  nem r e f l e k t á l  m in d ig  a 
f i b r i n o l i z i s  n a g y s á g á r a ,  m i n t  e g y é b ,  nem t e r h e s  á l l a p o t o k b a n .

A f i b r i n o l i z i s ,  a t r o m b ó c i t a r e n d s z e r  é s  a  p l a z m a t i k u s  a l -  
v a d á s i  r e n d s z e r  r ö v i d  á t t e k i n t é s e  u t á n  m o s t  a  l e p é n y 
b e n  z a j l ó  l o k á l i s  h e m o s z t á z í s
v á l t o z á s á r ó l  s z e r e t n é k  p á r  s z ó t  s z ó l n i ,  i l l e t v e  e z z e l  eg y  k i 
c s i t  b ő v eb b e n  f o g l a l k o z n i .

Az e l m ú l t  é v e k b e n  a  p l a z m a t i k u s  h e m o s z t a t i k u s  e l t é r é s e k  
i s m e r t e k k é  v á l t a k ,  de ép p e n  az  u t ó b b i  id ő b e n  d e r ü l t  k i  a z , i l 
l e t v e  t i s z t á z ó d o t t ,  hogy e z e k  c s a k  r e f l e x i ó i  a  l o k á l i s ,  a  l e 
p é n y b e n  t ö r t é n ő  h e m o s z t a t i k u s  e l v á l t o z á s o k n a k .

Nem t e r h e s  á l l a p o t b a n  a  méh s p i r á l i s  a r t é r i á i b a n  p e r c e n 
k é n t  c s a k  n éh á n y  ml v é r  á r a m l i k  ü t .  A t e r h e s s é g  a l a t t  o l y a n  
v á l t o z á s o k  t ö r t é n n e k ,  am ely ek  e r e d m é n y e k é n t  a  t e r h e s s é g  v é g é n  
a l e p é n y i  t e r ü l e t e n  p e r c e n k é n t  k b .  800 m l - r e  nő  az  á t á r a m l o t t  
v é r  m e n n y is é g e .  E hhez h o z z á j á r u l  a z ,  hogy a  l e p é n y i  . e r e k b e n  
/ a  s p i r á l i s  a r t é r i á k b a n /  o l y a n  v á l t o z á s o k  j ö n n e k  l é t r e ,  ame
ly e k  e z e n  f u n k c i ó t  t á m o g a t j á k .

%
E l ő s z ö r  i s  s t r u k t u r á l i s  e l v á l t o z á s o k  f i g y e l h e t ő k  meg. A 

t r o f o b l a s z t  s e j t  -  h a s o n l ó a n  a  k a r c in o m á s  s e j t h e z  -  a s p i r á l i s  
a r t é r i á k  m é d i á j á b a ,  i n t i m á j á b a  p e r i e t r á l ;  i n v á z i ó  k ö v e t k e z i k  be 
a  t e r h e s s é g  k o r a i  i d ő s z a k á b a n ,  m a jd  eg y  m á s o d ik  h u l l á m b a n  a  20. 
t e r h e s s é g i  h é t  k ö r ü l .  A k é s ő b b i  id ő s z a k b a n  f e l i s m e r h e t ő k  a  t r o 
f o b l a s z t  s e j t e k  az  i z o m z a tb a n ,  v a l a m i n t  a t r o f o b l a s z t  s e j t e k  
b e j u t n a k  a s p i r á l i s  a r t é r i á k  lum enébe  i s .

Nagyon l é n y e g e s ,  hogy  a  m éd iáb a n  l é v ő  m u s z k u l o - e l a s z t i k u s  
s z ö v e t  e l t ű n i k .  Ennek p o n t o s  m ech an izm u sa  nem i s m e r t .  V a l ó s z i 
n ü ,  ho g y  a t r o f o b l a s z t  a k t i v  t e v é k e n y s é g é n e k  v a n  s z e r e p e .  He
l y é t  f i b r i n o i d - s z e r ü  an y a g  f o g l a l j a  e l .  V i t a  v a n  a r r ó l ,  hogy
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e z  a n y a i  f i h r i n - e ,  v ag y  p e d i g  a  t r o f o b l a s z t o k  h o l o k r i n  s z e k 
r é c i ó j á n a k  e r e d m é n y e ,  A m é d iá b a n  t e h á t  f i b r i n  é s  c i t o t r o f o -  
b l a s z t  s e j t e k  f i g y e l h e t ő k  m eg .E zek  ö s s z e s s é g é b e n  a z t  e r e d m é 
n y e z i k  / a z  e r e k  e l a s z t i k u s  e le m é n e k  h i á n y a  ,k ö v e t k é z t é b é n / ,  
h o g y  a z  é r lu m e n  a  t e r h e s s é g  e l ő r e h a l a d á s á n a k  m e g f e l e l ő e n  az 
e r e d e t i  n a g y s á g  1 0 0 - 1 5 0 - s z e r e s é r e  k é p e s  k i t á g u l n i .

E zen  v á l t o z á s o k  k ö v e t k e z t é b e n  c s ö k k e n  a  v a s z k u l á r i s  r e 
z i s z t e n c i a ,  v a l a m i n t  a  v é r n y o m á s ,  m a jd  n ö v e k s z ik  a  v é r  á t á — 
r a m l á s a  é s  e z z e l  l é t r e j ö n  a  f i z i o l ó g i á s  a d a p t á c i ó .

A m éd iáb a n  l é v ő  f i b r i n  f i z i o l ó g i á s  s z e r e p e  p o n t o s a n  nem 
i s m e r t ,  de v a l ó s z í n ű ,  ho g y  e g y r é s z t  h e l y e t t e s i t !  a  m u s z k u lo -  
e l a s z t i k u s  s z ö v e t e t ,  é s  Í g y  v á z a t  a d  az  é r f a l n a k .  M á s r é s z t  
p e d i g  l e h e t ő v é  t e s z i  a  l e p é n y  l e v á l á s á t  k ö v e t ő e n ,  a k i s e b b  
e l l e n á l l á s a  r é v é n ,  -  ami a z  i z o m s e j t e k  e s e t é n  j ó v a l  n ag y o b b  -  
h o g y  a z  u t e r u s z  i z o m z a ta  ö s s z e  t u d j a  s z o r í t a n i  a z  é r f a l a t ,  
m e g a k a d á ly o z v a  a  j e l e n t ő s e b b  v é r v e s z t é s t .  E l e k t r o n m i k r o s z k ó 
p o s  f e l v é t e l e k e n  j ó l  l á t h a t ó ,  h o g y  a  t r o f o b l a s z t  s e j t e k  az 
I n t i m á t  á t s z a k i t v a  a  s p i r á l i s  a r t é r i á k  lu m en éb e  k e r ü l n e k ,  é s  
m e g f i g y e l h e t ő k  a z  e l ő b b  e m l í t e t t  s t r u k t u r á l i s  v á l t o z á s o k  i s .

A p r o s z t a c i k l i n  / PGI2 ; p r o s z t a g l a n d i n  m e t a b o l i t /  az  e l 
m ú l t  é v e k  f e l f e d e z é s e .  É r t h e t ő  módon a  l e p é n y i  e r e k  e l v á l t o 
z á s á n a k  t á r g y a l á s á n á l  sem h a g y h a t j u k  f i g y e lm e n  k i v ü l .  Ma e l 
f o g a d o t t  / s a j á t  v i z s g á l a t a i n k  a d a t a i  i s  e r r e  m u t a t n a k / ,  hogy 
k é s ő i ,  l e p é n y b ő l  s z á rm a z ó  e r e k b e n ,  v a l a m i n t  a  k ö l d ö k z s i n ó r  a r 
t é r i á b a n  é s  v é n á b a n  p r o s z t a c i k l i n  t e r m e l ő d i k .  S z e r e p e  e g y e -  
b « k « m e l l e t t  a  v a z o m o to r o s  t ó n u s  l o k á l i s  s z a b á l y o z á s a  é s  i s 
m e r t  a  t r o m b o c i t a - a g g r e g á c l ó t  g á t l ó  h a t á s a  i s .  F e l t é t e l e z n e k  
b i z o n y o s  p l a z m a f a k t o r o k a t ,  a m e ly e k  fo k o z z á k  a  p r o s z t a c i k l i n  
s z e k r é c i ó j á t .  E z e k  p o n t o s  s z e r e p e  a z o n b a n  ma még nem t i s z t á 
z o t t .

N orm ál t e r h e s s é g b e n  v é g z e t t  s a j á t  v i z s g á l a t a i n k  során az 
i n t e r r u p c i ó b ó l  s z á rm a z ó  t r o f a b l a s z t  a n t i a g g r e g á c i ó s  p r o s z t a -  
c i k l i n e z e r ü  h a t á s á t  v i z s g á l t u k .  I n k u b á c i ó  u t á n  a  s z u p e r n a -  
t á n s  g á t o l t a  a z  ADP i n d j i k á l t  t r o m b o c i t a  a g g r e g á c i ó t .  Ha a 
mz u p e m a t a n s t  15 s e c - i g  f o r r a l t u k ,  e l v e s z t e t t e  p r o s z t a c i k l i n -  
s z e r ü  a k t i v i t á s á t .  Ha t e l j e s e n  k i f á r a s z t o t t u k  a  t r o f o b l a s z -  
t o t  /nem  l e h e t e t t  t o v á b b  a  m o s ó f o ly a d é k b a n  p r o s z t a c i k l i n s z e 
rü. a n t i a g g r e g á c i ó s  a k t i v i t á s t  k i m u t a t n i / ,  m a jd  hozzáadtunk  
e x o g é n  a r a c h i d o n  s a v a t ,  a  t r o f o b l a s z t  i s m é t  k é p e s  v o l t  p ro sz -  
t a c i k l i n t  s z i n t e t i z á l n i .  V é g ü l  p e d i g ,  h a  az  i n k u b á c i ó  e l ő t t  
a c e t i l s z a l i c i l s a v a t  a d tu n k  a  r e n d s z e r h e z ,  nem é s z l e l t ü k  a 
s z u p e r n a t á n s  p r o s z t a c i k l i n - s z é r ü  a k t i v i t á s á t .

7 a s s z o n y n a k  a z  i n t e r r u p c i ó  e l ő t t  a s z p i r i n t  /A S A -t /  a d 
t u n k  / 1 , 5  g / .  I n  v i v o  v i z s g á l t u k ,  hogy a  t r o p h o b l a s z t  m u t a t -  
& p r o s z t a c i k l i n s z e r ü  a k t i v i t á s t .  V i  z . s  g á  1 a  t  u n  k s z e 
r i n t  a k o r a t e r h e s s é g b e n  a d o t t  A S A  a 
t r o f o b l a s z t  p r o s z t a c i k l i n s z e r ü  a k t i  
v  1  t  á  s  á  t  c  s  ö k k e n t i  . M iv e l  nem t u d j u k ,  hogy a 
p r o s r t a c i k l i n n e k  mi a  s z e r e p e  a  t e r h e s s é g  a l a t t ,  c s a t l a k o z 
n u n k  k e l l  a z o k  v é l e m é n y é h e z ,  a k i k  t e r h e s s é g b e n  a z  a s z p i r i n  a -  
d á s á t  — l e g a l á b b i s  h o s s z a b b  i d ő n  k e r e s z t ü l  -  e g y e l ő r e  nem a -  
j á n l j á k .
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P á r  s z ó t  s z e r e t n é k  s z ó l n i  a  s z ü l é s ,  a  l e 
p é n y l e v á l á s  a l a t t i  h e m o s z t a  t i k u s  
t ö r t é n é s e k r ő l .

Ma e g y é r t e l m ű ,  hogy a  l e p é n y l e v á l á s  a l a t t  é s  k ö z v e t l e 
n ü l  u t á n a  az  a l v a d á s i  r e n d s z e r  a k t i v á l ó d i k .  A r e k a l c i f i k á d -  
ó s  i d ő ,  a  k a o l i n  a l v a d á s i  i d ő ,  a p a r c i á l i s  t r o m b o p l a s z t i n  i -  
d ő ,  a k i t o l á s i  é s  a  l e p é n y i  s z a k  a l a t t  s z i g n i f i k á n s a n  r ö v i 
d ü l .  Ez a r r a  u t a l ,  hogy a l e p é n y l e v á l á s  p i l l a n a t á b a n  -  f e l t e 
h e t ő e n  t r o m b o p l a s z t i k u s  h a t á s r a  -  a  t e r h e s s é g  a l a t t i  f o k o z o t t  
a l v a d á s i  k é s z s é g  még kap e g y  s t i m u l u s t ,  é s  a  t r o m b o p l a s t i c u s  
an y ag o k  a l v a d á s t  fo k o z ó  h a t á s á n a k  k ö v e t k e z t é b e n  még j o b b é n  
a k t i v á l ó d i k  az  a l v a d á s i  r e n d s z e r .

Ez j ó l  d e m o n s t r á l h a t ó  h a  c s á s z á r m e t s z é s n é l  a  v é n a  u t e r i -  
n á b ó l  v e t t ,  v a g y i s  k ö z v e t l e n ü l  a l e p é n y l e v á l á s  t e r ü l e t é r ő l  e l 
f o l y t  v é n á s  v é r  a l v a d á s i  p a r a m é t e r e i t  h a s o n l í t j u k  ö s s z e  u g y a n 
a k k o r  az  an y a  könyök  v é n á j á b ó l  s z á rm a z ó  v é r  é r t é k e i v e l . A  t e l 
j e s  v é r  a l v a d á s i  i d ő ,  a  r e k a l c i f i k á c i ó s  i d ő  k i f e j e z e t t e n  r ö 
v i d ü l .  A V I I I .  f a k t o r  s z i n t  p e d i g  e m e lk e d ik .  T e h á t  a  l e 
p é n y l e v á l á s  a l a t t  f o k o z o t t  a l 
v a d á s i  s t i m u l u s  j ö n  l é t r e .

Ö s s z e f o g l a l v a  az  e l m o n d o t t a k a t  az  a l á b b i a k a t  á l l a p í t h a t 
j u k  meg:

1. A t e r h e s s é g  a l a t t  a  h e m o s z t á z i s b a n  j e l e n t ő s  v á l t o z á s o k  t ö r 
t é n n e k .  A n o r m á l i s  t e r h e s s é g r e  f o k o z o t t  f i b r i n k é p z ő d é s  j e l 
le m z ő ,  c s ö k k e n t  f i b r i n t  e l t á v o l í t ó  / f i b r i n o l i t i k u s / k a p a c i 
t á s s a l  .

2 . Az u t e r o p l a c e n t á r i s  e r e k b e n  s t r u k t u r á l i s  e l v á l t o z á s o k  k ö 
v e t k e z n e k  b e .  Az a l v a d á s i  f a k t o r o k  e m e lk e d é s e  a* l o k á l i s  
f e l h a s z n á l á s  e re d m é n y e .  Ez m agában h o r d o z z a  a  t e r h e s s é g  a -  
l a t t i  v e s z é l y t  i s :  e g y r é s z t  az i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á 
c i ó ,  m á s r é s z t  a  v é r z é s  v e s z é l y é t .  Azok a s z ü l é s z e t i  k ó r k é 
p e k ,  szövődm ények , a m e ly e k h ez  l e g g y a k r a b b a n  k a p c s o l ó d i k  a -  
k u t  v é r a l v a d á s i  z a v a r  /DIK/ a k ö v e t k e z ő k :  k o r a i  l e p é n y l e v á 
l á s ,  m a g z a tv iz  e m b ó l i a ,  h a l o t t  m a g z a t  s z in d ró m a ,  k ü l ö n b ö z ő  
f e r t ő z é s e k ,  s ú l y o s  t e r h e s s é g  to x é m iá k ,  m ola  h y d a t i d o s a , p l a 
c e n t a  a c c r e t a ,  p r o l o n g á l t  s o k k ,  u t e r u s  r u p t u r a  i l l e t v e  a z  
e z t  k ö v e t ő  v é r z é s e s  s o k k .  U g y a n is  j ó l  i s m e r t ,  hogy a  v é r 
z é s e s  sokk  önm agában az  i r r e v e r z i b i l i s  s tá d iu m b a n  m i n d i g  
DIK k é p é t  m u t a t j a .  /Ha i l y e n  e s e t b e n  n a g y m en n y isé g ű  k o n z e r 
v é r t  kap  a b e t e g ,  a sokk  h a t á s á r a  k i a l a k u l t  "majdnem DIK" 
v a l ó s z i n ü l e g  á t  i s  fo g  c s a p n i  a k u t  a l v a d á s i  z a v a r b a / .

K é t  p a t o l ó g i á s  á l l a p o t r ó l  k ü lö n  s z e r e t n é k  b e s z é l n i  / m in d 
k e t t ő n e k  v an n ak  ú j s z ü l ö t t k o r !  v o n a t k o z á s a i  i s / :

-  a  k é s ő i  t e r h e s s é g i  t o x é m i á r ó l  é s

-  az  i n t r a u t e r i n  r e t a r d á c i ó r ó l ,  i l l e t v e  m in d eze k  h e m o s z t a t i k u s  
v o n a t k o z á s a i r ó l .
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A k é s ő i  t e r h e s s é g i  t o x é m a  - h a  
c s ö k k e n ő b e n  i s  v a n  -  s ú l y o s  p r o b l é m a  v i l á g s z e r t e .  A n y a i  é s  mag
z a t i  m o r t a l i t á s a  még m in d ig  m ag as .  S z e r e n c s é r e  kom olyabb  t o x é -  
m i á s  e s e t e k e t  ma m ár  r i t k á n  l á t u n k .

A to x é m ia  k l i n i k a i  t ü n e t e i  j ó l  i s m e r t e k i  v é rn y o m á s e m e lk e 
d é s ;  p r o t e i n u r i a ,  ödém a. Az e t i o l ó g i a  nem t i s z t á z o t t ,  még ma 
i s  a  " t e ó r i á k  b e t e g s é g e " .  / F e l t e h e t ő e n  az  im m u n o ló g ia i  ok  a z  a -  
l a p v e t ő  / .

A t ü n e t e k  k i f e j l ő d é s é b e n  a l e p é n y i  i s c h e m i a  d ö n tő  s z e r e p e t  
j á t s z i k .  A p a t o l ó g i a i ,  k é p re  j e l l e m z ő  a  f i b r i n k i v á l á s .  L é n y e g é 
b e n  k é t  s z e r v  é r i n t e t i  a l e p é n y  é s  a  v e s e .

Nagyon é r d e k e s ,  hogy az a n g i o t e n z i n  é r z é k e n y s é g  normál t e r 
h e s s é g b e n  r e f r a k t e r r é  v á l i k ,  v a g y  c s ö k k e n .  U qyanakkor késő i t e r 
h e s s é g i  to x é m iá b a n  f o k o z ó d ik  az  a n g i o t e n z i n  sze m b e n i  érzékenység. 
E z t  i n d o m e t a c i n n a l  meg l e h e t  f o r d í t a n i ,  ami a z t  j e l z i ,  hogy  a 
p r o s z t a g l a n d i n o k n a k ,  i l l e t v e  a p r o s z t a g l a n d i n  m e ta b o l i z m u s n a k  
d ö n t ő  s z e r e p e  v a n  e z e n  p a t o l ó g i a i  f o ly a m a tb a n  i s .  A p r o s z t a g l a n 
d i n  E2 to x é m iá b a n  c s ö k k e n ,  a p r e s s z o r  h a t á s ú  p r o s z t a g l a n d i n  F 2a 
e m e l k e d ik ,  m ig  a  p r o s z t a c i k l i n  / P G ^ /  s z i n t é n  c s ö k k e n .

A to x é m iá b a n  m e g f i g y e l h e t ő  h e m o s z t a t i k u s  v á l t o z á s o k  a  k ö 
v e t  k é z  ok i

-  F D P - s z in t  é s  a ,
-  s z o l u b i l i s  f i b r i n o g é n - f i b r i n  k o m p le x e k  s z i n t j e  e m e l k e d ik ,
-  a  f i b r i n o l i z i s  c s ö k k e n ,  j ó v a l  n a g y o b b  m é r té k b e n ,  m in t  a  n o r 

m á l  t e r h e s s é g e k b e n .  /Az i s  k ü l ö n b s é g ,  hogy m ig n o rm á l  t e r h e s 
sé g b e n  ez  f é l - 1  ó r á v a l  a l e p é n y l e v á l á s  u t á n  v i s s z a t é r  a  n o r 
m á l  s z i n t r e ,  a d d i g  a  t o x é m i á n á l  c s a k  2 -3  n a p p a l  a s z ü l é s  u t á n  
é r i  e l  i s m é t  a  n o rm á l  é r t é k e k e t / .

-  a  V I I I .  f a k t o r  k o n szu m p c ió  f o k o z ó d i k ,  az  a n t i g é n / k o a g u l á c i ó s  
r á c i ó  e m e l k e d i k ,

-  a  t r o m b o c i t a s z á m  c s ö k k e n é s  az  e l s ő  j e l e  a to x é m iá s  h e m o s z ta 
t i k u s  e l t é r é s n e k ,

-  a  t r o m b o c i t a  a g g r e g á c i ó s  k é s z s é g  k o l l a g é n r e  c s ö k k e n ,
-  a  t r o m b o c i t á k  5 —h i d r o x i - t r i p t a m i n  t a r t a l m a  c s ö k k e n ,
-  k e r i n g ő  t r o m b o c i t a  a g g r e g á t o k  m u t a t h a t ó k  k i ,
-  a  t r o m b o c i t á k b ó l  k i s z a b a d u l ó  p r o t e i n e k  s z i n t j e  e m e lk e d ik  / ß -  

t h r o m b o g l o b u l i n  /
-  c sö k k e n  a t r o m b o c i t a  é l e t t a r t a m
-  a  p r o s z t a c i k l i n - s z i n t  c s ö k k e n .

A p r o s z t a c i k l i n  m e ta b o l i z m u s  e l t é r é s e i t  to x é m iá k b a n  a z  u -  
t ó b b i  id ő b e n  k e z d t é k  i n t e n z i v e b b e n  v i z s g á l n i .  A k ö v e tk e z ő  a d a 
t o k  á l l n a k  r e n d e l k e z é s r e t  a l e p é n y b e n  é s  k ö ld ö k v é r b e n  c s ö k k e n  
a  p r o s z t a c i k l i n  t a r t a l o m  / a  p l a z m á b a n  é s  a  m a g z a tv iz b e n  s z i n 
t é n / .  Ennek p o n t o s  oka  nem i s m e r t .  F e l v e t e t t é k  e g y e s e k ,  hogy  a 
h e m o l i t i k u s  u r é m i á s  sz in d ró m á h o z  h a s o n l ó a n  a to x é m ia  p a to m e c h a -  
n iz m u s b a n  i s  j e l e n t ő s  az o x i d á n s  é s  a n t i o x i d á n s  e g y e n s ú l y  s z e 
r e p e .  T e r á p i á s  p r ó b á l k o z á s o k  i s  t ö r t é n t e k .  Néhány e s e t b e n  s ú 
l y o s  t o x é m iá b a n  p r o s z t a c i k l i n  i n f ú z i ó t  a d t a k .  Az e red m én y ek  n a 
g y o n  s z e r é n y e k .  V i g y á z n i  k e l l  a  v é r n y o m á s c s ö k k e n é s r e ,  u g y a n i s  
a  p r o s z t a c i k l i n e k  e g y i k  fő  h a t á s a  az  é r t á g i t á s .  I l y e n k o r  a h i -  
p o p e r f u z i ó  e s e t l e g  a  m agza t  e l h a l á s á t  o k o z h a t j a .  A p r o s z t a c i k 
l i n  h a t á s a  e g y é b k é n t  i s  á t m e n e t i .
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A p la z m á b a n  j e l e n l e v ő ,  p o n t o s a n  nem t i s z t á z o t t  f a k t o r t  
t e s z i k  f e l e l ő s s é  a p r o s z t a c i k l i n  t e r m e l é s é é r t .  O la s z  munka
c s o p o r t  m u t a t t a  k i ,  hogy  a  p lazm áb an  v an  e g y  o l y a n  a n y a g , a -  
m ely  a nem t e r h e s  á l l a p o t b a n  é s  a  k o r a t e r h e s s é g b e n  közel egy
fo rm a m é r té k b e n  t u d j a  s t i m u l á l n i  a  p r o t a c i k l i n  s z i n t é z i s é t ,  
u g y a n a k k o r  k é s ő i  t e r h e s s é g b e n  s z i n t j e  l e c s ö k k e n .  F e l t é t e l e z 
n ek  b i z o n y o s  f e e d - b a c k  m e c h a n iz m u s t  i s .

Az i n t r a u t e r i n  r e t a r d á c i ó  a  p e -  
r i n a t o l ó g i a  e g y i k  l e g n e h e z e b b  p r o b l é m á j a .  Ebben  a c s o p o r t b a n  
a  p e r i n a t á l i s  m o r t a l i t á s  8- s z o r o s a  a  f e j l ő d é s b e n  e l  nem ma
r a d t  ú j s z ü l ö t t e k é v e l  ö s s z e h a s o n l i t v a .  A s p h y x ia  i s  g y a k r a b b a n  
f o r d u l  e l ő .  T e h á t  j e l e n t ő s  k l i n i k a i  p r o b l é m a .  E t i o l ó g i á j á b a n  
s z á m ta la n  t é n y e z ő  j á t s z i k  s z e r e p e t .

Az i n t r a u t e r i n  r e t a r d á l t  e s e t e k r e  j e l l e m z ő ,  hogy  a  s p i 
r á l i s  a r t é r i á k b a n  k ü lö n b ö z ő  fo k ú  o k k l u z i ó  f i g y e l h e t ő  meg.
Ez a k k o r  i s  é s z l e l h e t ő ,  h a  e g y ú t t a l  n i n c s  m agas v é rn y o m á s .A z  
e l z á r ó d á s o k b a n  r é s z t v e v ő  e lem ek  m o r f o l ó g i a i l a g  az  a te róm áara  
é s  az  a t e r o s z k l e r ó z i s r a  e m l é k e z t e t n é k .  A p la g u ó k b a n  l i p i d , s i 
maizom é s  f i b r i n  f i g y e l h e t ő  meg.

Az a n t e n a t a l i s  t e r á p i á s  p r ó b á l k o z á s o k  to x é m iá b a n  é s  a z  
i n t r a u t e r i n  r e t a r d á c i ó b a n  nagyon s z e r é n y e k .  Az e l m ú l t  é v t i 
zed b en  p r ó b á l k o z t a k  h e p a r i n n a l ,  a z o n b a n  nem n a g y  s i k e r r e l . U — 
j a b b a n  -  m iu tá n  f e l v e t ő d ö t t ,  hogy a  t r o m b o c i t á k  a k t i v á c i ó j a  
a z  e l s ő  b e v e z e t ő  esem ény  é s  c s a k  u t á n a  l é p  b e  a z  a l v a d á s i  f o 
ly a m a t  -  a  t r o m b o c i t a g á t l ó  s z e r e k  a l k a l m a z á s á t  i s  m e g p r ó b á l 
t á k  / D i p i r i d a m o l t  k o m b in á lv a  h e p a r i n n a l / .  Az e red m én y ek  i t t  
i s  s z e r é n y n e k  m o n d h a tó k .  Ennek o k a  az  l e h e t ,  hogy  nem t u d v  
j u k  p o n t o s a n  m ik o r  i n d u l  b e  a  to x é m ia  é s  a z  i n t r a u t e r i n  r e 
t a r d á c i ó  p a t o l ó g i á s  f o l y a m a t a .  í g y ,  h a  m ár a  k i a l a k u l t  kór
fo ly a m a t  -  f i b r i n k i v á l t á s , o k k l u z i ó -  i d ő s z a k á b a n  adunk  b á r m i 
l y e n - t e r á p i á s  s z e r t ,  a r o s s z a b b o d á s t  e s e t l e g  meg t u d j u k  g á 
t o l n i ,  de a  már k i a l a k u l t  f o l y a m a t o t  v i s s z a f o r d i t a n i  nem.

A g y a k o r l a t b a n  f e l v e t ő d i k ,  hogy  h a  DIK v an  az  a n y á b a n ,  
l e h e t - e  a  m a g z a tb a n  i s  DIK, i l l e t v e  f o r d i t v a .  I l y e n  ö s s z e f ü g 
g é s e k  l é t e z n e k ,  de az  b i z t o s ,  hogy nem az  a n y á b a ,  v agy  a  mag
z a t b a  j u t ó  D I K - s t im u lu s  p a s s z á l ö d i k ,  hanem i n k á b b  - a z  i n f a r k 
t u s ,  n e k r ó z i s ,  v é r z é s  az  a  t é n y e z ő ,  am ely  ö s s z e k a p c s o l j a  a z  
a n y á b an  é s  a  m ag za tb an  k i a l a k u l t  p a t o l ó g i á s  e l v á l t o z á s o k a t .

B e f e j e z é s k é p p e n  a k ö v e tk e z ő  i d é z e t t e l  s z e r e t n é m  ö s s z e f o g 
l a l n i  s z ü l é s z e t i  g y a k o r l a t u n k a t  é s  a h e m o s z t á z i s h o z  v a l ó  k a p 
c s o l a t u n k a t :  "A t e r h e s s é g  a l a t t i  t o t á l i s  v é r z é s ,  m in t  Damoklas 
k a r d j a  fü g g  a  s z ü l é s z  f e j e  f e l e t t .  Soha nem t u d j u k ,  m ik o r  k ö 
v e t k e z i k  be  é s  m ennyi a z  a  l e g k i s e b b  v é r m e n n y i s é g ,  am ely  k a 
t a s z t r ó f á t  f o g  o k o z n i " .

•

A m ás ik  a  s z ü l é s z e t i  v é r z é s r e  á l t a l á b a n  é r v é n y e s t  " E lő 
s z ö r ,  u t o l j á r a  é s  e k ö z b en  óvd a v é r t ! "  V a g y is  a z  e l v e s z í t e t t  
v é rm e n n y is é g  k o r a i  f e l i s m e r é s e ,  an n ak  é r t é k e l é s e ,  a  h e m o s z tá -  
z i s  z a v a r a i n a k ,  i l l e t v e  a l e g s ú l y o s a b b  f o r m á já n a k  / a  D IK -n ek /  
a  m e g e lő z é s é b e n  d ö n tő  s z e r e p e t  j á t s z i k .

/Az i r o d a l m a t  a s z e r z ő  -  k é r é s r e  -  s z i v e s e n  r e n d e l k e z é s r e  
b o c s á t j a / .
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GYÖRGY ILLEI
THE CONNECTIONS BETWEEN THE COMPLICATIONS OF PREGNANCY 
METHODS THE LEADING THE LABOUR AND THE HAEMOSTASIS OF '
INFANCY
The f i r s t  p a r t  o f  t h e  p a p e r  b r i e f l y  s u m m a r iz e s  t h e  f a c t o r s  
e x i s t i n g  a l r e a d y  a t  p r e g n a n c y  and  c a u s i n g  d i s o r d e r s  o f  haemo
s t a s i s  i n  t h e  ag e  o f  i n f a n c y .  They i n c l u d e  i n h e r i t a b l e  f a c 
t o r s ,  c h a n g e s  c a u s e d  by m ed ica m e n ts  and  im m u n o lo g ic a l  c a u s e s .  
I t  d e s c r i b e s  i n  d e t a i l s  t h e  e f f e c t s  o f  t h e  toxaem y o f  p r e g 
n an c y  and  i n f e c t i o n s  o f  t h e  m o th e r  on b l o o d  -  c l o t t i n g  r e l a 
t i o n s  o f  m o th e r  and  em bryo .

In  t h e  s e c o n d  p a r t  t h e  a u t h o r  su m m a r iz e s  t h e  n o x io n s  e f 
f e c t s  a t  l a b o u r  o f  f a c t o r s  on h a e m o s t a s i s  a p p e a r i n g  a t  a g e  o f  
i n f a n c y  and  t h e  e v e n t u a l  p o s s i b i l i t y  o f  i n f l u n c e  them . He d e s 
c r i b e s  t h e  r o l e  and  im p o r t a n c e  o f  , the  b l e e d i n g s  o f  m o t h e r , t h e  
p r e m a tu r e  l a b o u r ,  t h e  i n t r a u t e r i n e  h y p o x y a l  c o n d i t i o n s  a s  well 
a s  m e c h a n ic a l  f a c t o r s  on h a e m o s t a s i s  a t  a g e  o f  i n f a n c y .  H ere  
a r e  d i s c u s s e d  t h e  e f f e c t s  o f  t h e  i n t r a u t e r i n e  r e a n i m a t i o n  an d  
c e s a r e a n  o p e r a t i o n  a s  w e l l  a s  s p e c i f i c  t r e a t m e n t  o f  t h e  -mother 
i n f l u e n c i n g  t h e  above  m e n t io n e d  c o n d i t i o n s .

GYÖRGY ILLEI

DIE VERBINDUNG ZWISCHEN SCHWANGERSCHAFTS-KOMPLIKATIONEN, DER 
GEBURTSLEITUNG UND DER HAEMOSTASE IM NEUGEBORENENALTER

Der e r s t e  T e i l  d e s  R a f e r a t e s  f a s s t  k u r z  d i e  w äh ren d  der Schwan
g e r s c h a f t  s c h o n  b e s t e h e n d e n  und d i e  b e i  N e u g e b o re n e n  h a e m o s ta -  
t i s c h e  S tö r u n g e n  h e r v o r r u f e n d e n  F a k t o r e n  zusammen. Da s p i e l e n  
E r b f a k t o r e n ,  V e rä n d e ru n g e n  d u rc h  A r z n e i m i t t e l  und im m u n o lo g i
sch e  U rsa ch en  e i n e  R o l l e .  Es b e f a s s t  s i c h  e i n g e h e n d  m i t  d e r  
W irkung d e r  S c h w a n g e r s c h a f t s -T o x a e m ie  und d e r  M u t t e r - I n f e k t i o n  
a u f  d i e  B l u t g e r i n n u n g  b e i  d e r  M u t te r  und b e i  dem Embryo.

Im z w e i te n  T e i l  f a s s t  d e r  V e r f a s s e r  d i e  W irkung e i n i g e r  
w ährend  d e r  G e b u r t  a u f t r e t e n d e n  K ra n k h e i t s f a k t o r é n  -  und d e 
r e n  B e e i n f l u s s b a r k e i t  -  a u f  d i e  N e u g e b o re n e n -H a e m o s ta s e  zusam 
men. So i s t  d i e  Rede von d e r  R o l l e  und d e r  W i c h t i g k e i t  d e r  me
c h a n i s c h e n  F a k t o r e n  d e r  M u t t e r b l u t u n g ,  d e r  F r ü h g e b u r t e n ,  d e r  
i n t r a u t e r i n e n  H y p o x ie - Z u s tä n d e  i n  d e r  H a e m o s ta s e  d e r  N eugebo
r e n e n .  Es b e h a n d e l t  d i e  i n t r a u t e r i n e  R e a n im a t io n  und d en  K a i 
s e r s c h n i t t ,  so w ie  d i e  W irkung d e r  s p e z i f i s c h e n  B eh an d lu n g  d e r  
M u t te r  a u f  o b i g e n  Z u s ta n d .
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GYÖRGY ILLEI

INTERRILATO DE LA KOMPL IKAJOJ DE LA GRAVEDECO, LA MANIERŐ DE 
LA NASKIGKONDUKADO, AL LA NOVNASKITAGA HEMOSTAZO

A
La u n u a  p a r t o  de  l a  r e f e r a j o  m a l l o n g e  su m ig as  l a  f a k t o r o j n ,  
k i u j  ja m  e k z i s t a s  dum l a  g r a v e d e c o ,  k a j  ' k a a z a s  h e m o l i t i k a n  
p e r t u r b o n  en  l a  n o v n a s k i t a ^ o .  I n t e r  I l i  r o l a s  h e r e d a j  f a k t o -  
r o j , s a n g o j , k a u z i t a j  p e r  m e d ik a m e n to j  i m u n o lo g ia j  k a u z o j . f e i  
o k u p i ^ a s  p r i  l a  e f i k o  de l a  g r a v e d e c a  to k s e m io ,  k a j  p a t r i n a j  
i n f e k t o j  a l  l a  p a t r i n a  k a j  n o v n a s k i t a  s a n g o k o a u g u l ié fo .

En l a  dua p a r t o  l a  a u t o r o  s u m ig a s  l a  e f i k o j n  de  k e l k a j  
d u m n a s k ig a j  p a t o l o g i a j  f a k t o r o j  a l  l a  n o v n a s k i t a g a  h e m o s ta s o ,  
k a j  t i e s  i n f l u e b l e c o n .  Temas p r i  l a  r o l o  k a j  s i g n i f o  de l a  
p a t r i n a  s a n g a d o ,  p r e m a t u r n a s k i ^ o ,  i n t e r u t e r a j  h i p o k s i a j  s t a 
t o  j  , m e k a n ik a j  f a k t o r o j  e n  n o v n a s k i t a g a  h e m o s ta z o .  Temas p r i  
l a  e f i k o  de l a  a g a d o j , k i u j  i n f l u a s  l a  m e n c i i t a j n  s t a t o j n :  
i n t r a u t e r a  r e a n i m a c i o ,  c e z a r a  o p e r á c i ó  k a j  s p e c i f i k a  t e r a p i o  
de l a  p a t r i n o .

IL L E I GYÖRGY

A TERHESSÉG SZÖVŐDMÉNYEI, A SZÜLÉSVEZETÉS MÓDJA ÉS AZ UJSZÜ- 
LÖTTKORI HEMOSZTÁZIS KAPCSOLATA

A r e f e r á t u m  e l s ő  r é s z e  r ö v i d e n  ö s s z e g e z i  a t e r h e s s é g  s o r á n  már 
f e n n á l l ó  é s  a z  u j  s z ü l ö t t k o r b a n  h e m o s t a t i k u s  z a 
v a r t  okozó t é n y e z ő k e t .  E ze k  sorába ö r ö k l e t e s
t é n y e z ő k ,  g y ó g y s z e r e k  o k o z t a  v á l t o z á s o k ,  
i m m u n o l ó g i a i  o k o k  s z e r e p e l n e k .  R é s z l e t e s e n  
f o g l a l k o z i k  a t e r h e s s é g i  t o x a e  mi  a  é s  az 
a n y a i  i n f e k c i ó k  a n y a i  é s  m a g z a t i  v é r a l v a d á s i  
v i s z o n y o k r a  g y a k o r o l t  h a t á s á v a l .

A m áso d ik  r é s z b e n  a s z e r z ő  ö s s z e f o g l a l j a  a s z ü l é s  s o r á n  
f e l l é p ő  e g y e s  k ó r o s  t é n y e z ő k  u j s z ü l ö t t k o r i  h e m o s z t á z i s r a  g y a 
k o r o l t  h a t á s á t ,  e z e k  e s e t l e g e s  b e f o l y á s o l h a t ó s á g á t .  í g y  szó  
e s i k  a z  a n y a i  v é r z é s e k ,  a k o r a  s z ü l é s ,  
a z  i n t r a u t e r i n  h y p o x i á s  á l l a p o t o k ,  
m e c h a n i k u s  t é n y e z ő k  s z e r e p é r ő l  é s  j e l e n 
t ő s é g é r ő l  az  u j s z ü l ö t t k o r i  h e m o s z t á z i s b a n .  F o g l a l k o z i k  az 
i n t r a u t e r i n  r e a n i m á c i ó  é s  a  c s á 
s z á r m e t s z é s ,  v a l a m i n t  az an y a  s p e c i f i k u s  k e z e lé s é n e k  
f e n t i  á l l a p o t o t  b e f o l y á s o l ó  h a t á s a i v a l .
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VENDEL CSÜTÖRTÖKI -  ANTAL M.TŐTH -  L.SEBESTYÉN / M r s . /

INVESTIGATIONS ON HAEMOSTASIS AND LEVEL OF HAEMOSTASIS AND 
LEVEL OF GLICOLIZED HAEMOGLOBIN /HgbAl c / OF PREGNANTS
T h i s  s tu d y  r e p o r t s  on t h e  r e s u l t s  o f  i n v e s t i g a t i o n s  on t h e  
h a e m o s t a s i s  a n d  HgbA.. - l e v e l  o f  28 h e a l t h y  p r e g n a n t s ,  20 h e 
a l t h y ,  13 w i t h  toxaem y a n d  an d  7 w i t h  i n t r a u t e r i n  d e s e a s e  
a r r i v e d  t o  o u r  d e p a r t m e n t  f o r  l a b o u r  and  15 h e a l t h y  n o n - p r e g 
n a n t  b lo o d  -  d o n o r  h av e  s e r v e d  a s  c o n t r o l l s .  The m o st  i m p o r t  
t a n t  fo u n d in g s  a r e  a s  f o l l o w s :

1 .  / The f i b r i n o g e n  v a l u e  i n  t h e  c o u r s e  o f  p r e g n a n c y  i n c r e a 
s e s  g r a d u a l l y  u n t i l  t h e  t im e  o f  l a b o u r .

2 .  / The f i b r i n o l y t i c  a c t i v i t y  i n c r e a s e s  a l s o  d u r i n g  t h e  p r e g 
nancy  a t  n o rm a l  c o n d i t i o n s .  A t p r e g n a n t s  w i t h  toxaem y t h e  
v a l u e s  w e re  v e r y  low .

3. 1  The a c t i v i t y  o f  a n t i t h r o m b i n e  I I I .  was fo u n d  n o t  lo w e r  
n e i t h e r  i n  t h e  c o u r s e  o f  p r e g n a n c y ,  n o r  a t  t h e  t im e  o f  
l a b o u r  a t  n o rm a l  c o n d i t i o n s .

4 .  / The so c a l l e d  t im e  o f  r e c a l c i n a t i o n  w i t h  k a o l i n  a c t i v a 
t i o n  / a c c o r d i n g  t o  H a r d i s t y - H u t t o n / was s i g n i f i c a n t l y  
l o n g e r  i n  t h e  c o u r s e  o f  t h e  p r e g n a n c y ,  i n d i c a t i n g  p o s 
s i b i l i t y  o f  t h e  d i s o r d e r  o f  r e l e a s e  o f  t h e  t h r o m b o c y t e .

5 .  / I n  t h e  c o u r s e  o f  t h e  p r e g n a n c y  t h e  i n d e x  o f  t h e  th ro m b o 
c y t e  a g g r e g a t i o n  m e a s u re d  was lo w e r  / a c c o r d i n g  t o  Wu an d  
Hoak/ and  t h e  a b i l i t y  o f  c o v e r i n g  o f  t h e  t h r o m b o c y t e s  was 
fo u n d  d e c r e a s e d  / a c c o r d i n g  t o  B r e d d i n / .

A t i n d i v i d u a l  g ro u p s  o f  t h e  i n v e s t i g a t i o n ,  i . e .  a t  g ro u p s  
o f  t h e  p r e g n a n t s  and  c o n t r o l l s  t h e  a v e r a g e  v a l u e  o f  t h e  HgbAy. 
w as a p p r o x im a te ly  t h e  sam e, t h e  e v a l u a t i o n  o f  d i f f e r e n c e s  was" 
n o t  p o s s i b l e .  The c a u s e  o f  t h e  e s t a b l i s h e d  d i s o r d e r  o f  th ro m 
b o c y t e  f u n c t i o n  h a s  no c o n n e c t i o n  w i t h  t h e  p o s s i b l e  t e m p o r a r y  
d i s o r d e r  o f  c a r b o - h y d r a t e  m e ta b o l i s m .

VENDEL CSÜTÖRTÖKI -  ANTAL M.TŐTH -  LvSEBESTYÉN - / F r a u /

DIE UNTERSUCHUNG DER HAEMOSTASE UND DES GLIKOLISIERTEN HAEM0- 
GLEBINNIVEAUS /HgbAl c / BEI SCHWANGEREN

I n  ih re m  V o r t r a g  b e r i c h t e n  s i e  ü b e r  d i e  E r g e b n i s s e  i h r e r  Un
t e r s u c h u n g e n  d e r  H aem o s ta se  und d e s  H g b A .„ -N iv e a u s  b e i  28 
g e su n d e n  S ch w a n g e ren ,  b e i  20 g e s u n d e n ,  1 3 t o x a e m i s c h e n  Wöch
n e r i n n e n  und b e i  7 s o l c h e  S c h w a n g e re n , d i e  w egen i n t a r u t e r i n e m
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S t e r b e n  e i n g e l i e f e r t  w u rd e n .  A l s  K o n t r o l l e  d i e n t e n  15 g e s u n 
d e ,  n i c h t  sch w a n g e re  B l u t s p e n d e r i n .  D ie w i c h t i g s t e n  E r f a h r u n 
g en  s i n d  f o l g e n d e :

1 « /  d e r  F i b r i n o g e n - w e r t  w ä c h s t  w ä h re n d  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  
s t ä n d i g  b i s  z u r  S e b u r t .

2 .  /  A u ch  d i e  f i b r i n o l i t i s c h e  A k t i v i t ä t  w ä c h s t  w äh ren d  d e r
S c h w a n g e r s c h a f t  u n t e r  n o rm a le n  V e r h ä l t n i e s s e n .

3 .  /  D ie  A n t i t h r o m b in  X I X - A k t i v i t ä t  fand man w e d e r  w äh ren d  d e r
S c h w a n g e r s c h a f t  n o c h  w ä h re n d  d e r  G e b u r t  n i e d r i g e r  / ü n t e r  
n o rm a le n  V e r h ä l t n i s s e n / .

4 .  / D ie  ■ isogenann te  K a o l i n - a k t i v i e r t e ^ R e k a l z i f i k a t i o n s - Z e i t
/ n a c h  H a r d i s t y - H u t t o n . /  w a r  w ä h ren d  d e r  . S c h w a n g e r s c h a f t  
b e d e u t e n d  v e r z ö g e r t ,  was a u f  d i e  M ö g l i c h k e i t  d e r  R e l e a s e -  
S t ö r u n g  d e r  T h ro m b o z y te n  h i n w e i s t .

5 .  / W ährend  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  m ass  man e i n e n  n i e d r i g e n  Thron-
b o z y t e n - A g g r e g a t - I n d e x  / n a c h  Wu und H oak / und  man f a n d  die 
V e r b r e i t u n g s f ä h i g k e i t  d e r  T h ro m b o zy ten  n i e d r i g e r  / n a c h  
B r e d d i n / .

I n  den  e i n z e l n e n  U n t e r s u c h u n g s g r u p p e n ,  bzw . i n  d e r  Schwan- 
g e r e n u n d  K o n t r o l l g r u p p e  fand man d en  D u r c h s c h n i t t  d e s  HgbAj,-. 
Wert f a s t  g le ich ,  Unterschiede waren n in ch t  messbar. D ie  f e s t g e s t e l l t e  
T h r o m b o z y t e n - F u n k t i o n s - S t ö r u n g  s t e h t  a l s o  n i c h t  im Zusammenhang 
m i t  d e r  e v e n t u e l l  v o r ü b e r g e h e n d e n  S tö r u n g  d e s  K o h l e h y d r a t s t o f f 
w e c h s e l s .

VENDEL.: CSÜTÖRTÖKI -  ANTAL M.TŐTH -  S - i n o  SEBESTYÉN

LA ESPLORO DE LA GRAVEDA HEMOSTAZO KAJ DE LA NIVELO LA GLIKO- 
ZILATA HEMOGLOBINO

En l a  p r e l e g o  o k i  r a p o r t a s  p r i  l a  r e z u l t o j  de  l a  h e m o s ta z a j  
e s p l o r o j , k a j  p r i  Hgb A^_ n i v e l o ,  k i u j  o n i  r i c e v i s  öe 28 s a 
n a  j  g r a v e d u l i n o j , £e  20 s a n a j , 13 to x e m ia j , 7 i n t r a u t e r a n  f e -  
t o m o r t o n  h a v i n t a j  n a s k a n t i n o j . K o n t r o l o j  e s t i s  15 s a n a j ,  ne  
g r a v e d a j  s a n g o d o n a n t i n o j .

La p l e j  g r a v a j  s p e r t o j  e s t a s  l a  s e k v a n t a j :

1 .  / La f i b r i n o g e n o  n i v e l o  p r o g r e s i v e  l e v i g a s  dum l a  g a v e d e c o ,
i j i s  l a  n a s k o .

2 . / í ja  f i b r i n o l i t i k a  a k t i v é c o  p o v a s  k r e s k i  dum n o r m a la j  g a v e -
d e c o j , ce t o k s e m i a j  g r a v e d u l i n o j  o n i  r i c e v a s  t r e  m a l a l t a j n  
n i v e l o j n .

3. /  La a n t i t r o r a b i n o  I I I  a k t i v e c o n  o n i  ne  t r o v i s  p l i  m a l a l t a j
n o rm a lk a z e  n ek  dum l a  g r a v e d e c o ,  nek  en  l a  n a s k a  p e r i o d o .
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4 .  / La t i e l n o r a a t a  p e r  k a o l i n o  a k t i v i t a  r e k a l c i f a  tempo / l a u
K a r d i s t y - H u t t o n / e s t i s  e s e n c o  l o n g i g i t a  dum l a  g r a v e d e -  
c o .  T iu  f a k t o  m o n t r a s  l a  e b l e c o n  de l a  r e l e a s e - p e r t u r b o  
de l a  t r o m b o c i t o j .

5 .  / Dum l a  g r a v e d e c o  o n i  m e z u r i s  p l i  m alaltan  in d e k s o n  d e  l a
t r o m b o c i t o  a g r e g a t o  / l a u  Wu k a j  H o a k / ,  k a j  t r o v i s , k e  l a  
e t e n d i g a  k a p a b le c o  de l a  t r o m b o c i t o j  r e d u k t i ^ i s .

En l a  e x p l o r i t a j  g ru p o j  o n i  J r o v i s  p r e s k a ú  e g a l a j n  m ez-  
no m b ro jn  de l a  HgbA, v a l o r o j , au  l a  d i f e r e n c o j  ne  e s t i s  t a k -  
s e b l a j . Do l a  k au z o  ae  l a  e l m o n t r i t a  t r o m b o c i t a  f u n k c i o - p e r -  
t u r b o  n e  i n t e r r i l a t a s  a l  l a  e b l a  t r a n s i t o r i a  p e r t u r b o  de  l a  
k a r b o n h i d r a t - m e t a b o l o .
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eSÜTÖRTÖKI. VENDEL -  M.TÓTH ANTAL -r SEBESTYÉN LÁSZLŐNÉ

TERHESEK HEMOSZTÁZISÁNAK ÉS GLIKOZILÁLT HEMOGLOBIN /HbA / 
SZINTJÉNEK VIZSGÁLATA

V é r a l v a d á s i  z a v a r  a  s z ü l é s e k  0 , 1 - 0 , 5  %-ában f o r d u l  e l ő  / 2 / , é s  
m in d ig  é l e t v e s z é l y e s  á l l a p o t o t  j e l e n t  a  b e t e g  s z á m á ra .  E zen  
á l l a p o t o k  m e g e l ő z é s e ,  k o r a i  f e l i s m e r é s e  é s  á d e k v á t  k e z e l é s e  a -  
zo n b an  a z é r t  i s  f o n t o s ,  m é r t  az  a n y a  h e m o s z t á z i s  z a v a r a  á l t a 
l á b a n  k i h a t  a z  ú j s z ü l ö t t  k o a g u l á c i ó s  r e n d s z e r é r e ,  é s  s ú l y o s  
v é r a l v a d á s i  r e n d e l l e n e s s é g e k  o k o z ó j a  l e h e t ,

A s z ü l ő n ő n é l  a  v é r z é s  m e g s z ü n t e t é s é r ő l  a méhizómzat kont
r a k c i ó j á n  k i v ü l  a  h e m o s z t á z i s  f o l y a m a t a  g o n d o s k o d ik .  Ez a d j a  
a  s z ü l é s z  s z á m á ra  a  l e h e t ő s é g e t  / e g y ú t t a l  a f e l a d a t o t / ,  hogy 
i s m e r j e  é s  f e l h a s z n á l j a  a h e m o s z t a z e o l ó g i a  á l t a l  n y ú j t o t t  i s 
m e r e t e k e t .

E lő a d á s u n k b a n  28 e g é s z s é g e s  t e r h e s ,  20 e g é s z s é g e s ,1 3  e n y 
he é s  k ö z é p s ú l y o s  t o x é m i á s ,  v a l a m i n t  7 i n t r a u t e r i n  e l h a l á s s a l  
o s z t á l y u n k r a  k e r ü l t  s z ü l ő n ő  h e m o s z t á z i s á r a  é s  HbA..-, s z i n t j é 
r e  v o n a tk o z ó  v i z s g á l a t a i n k  e r e d m é n y é r ő l  szám olunk  b e .  K o n t
r o l l k é n t  15 e g é s z s é g e s ,  nem t e r h e s ,  h a s o n l ó  é l e t k o r ú  v é r a d ó n ő  
s z o l g á l t .

V i z s g á l a t i  m ó d s z e re k

Az a l á b b i  v i z s g á l a t o k a t  v é g e z t ü k  e l :
1 .  T ro m b o c i ta s z á m
2. K e r in g ő  t r o m b o c i t a  a g g re g a tu m  i n d e x  /Wu é s  Hoak s z e r i n t /
3 .  T ro m b o c i t a  k i t e r j e d é s  /B r e d d i n  s z e r i n t /
4 .  K o a l in  a k t i v á l t  r e k a l c i f i k á l á s i  i d ő  / H a r d iS t y  é s  H u t to n  mód

s z e r é v e l /
5 .  HbAl c  / F l ü c k i g e r  é s  W i n t e r h a l t e r  k o l o r i m e t r i á s  m ó d s z e r é v e l /
6 . F i b r i n o g é n  / C l a u s s  s z e r i n t ,  B e h r i n g  t e s z t t e l /
7 . A n t i t r o m b i n  I I I - a k t i v i t á s  /R ák  m ó d s z e r é v e l / .

E re d m é n y e in k e t  t á b l á z a t b a n  f o g l a l t u k  ö s s z e .

M e g b e s z é lé s

1 . S zövődm énym en tes  t e r h e s s é g b e n  a  t r o m b o c i t a s z á m  l é n y e g e s e n  
nem v á l t o z i k .  Az i r o d a l m i  a d a t o k  s z e r i n t  p r é e k l a m p s z i á b a n  
a z o n b an  s z á m i t a n i  k e l l  t r o m b o c i t o p é n i á r a  / 1 ,  3 , 4 ,  5 / .

A t r o m b o c i t o p é n i á t  k o rá b b a n  a  D IK -k e l  h o z t á k  ö s s z e f ü g g é s b e ,  
ú j a b b a n  a  s ú l y o s  to x é m iá b a n  k i a l a k u l ó  m i k r o a n g i o p á t i á s  e l 
v á l t o z á s o k k a l ,  a z  e r e k  s z e g m e n t á l i s  v a z o s p a z m u s á v a l  é s  vazo- 
d i l a t á c i ó j á v a l ,  a  k á r o s o d o t t  e n d o t é l  m i a t t i  t r o m b o c i t a  ad h é -  
z i ó v a l  é s  m ik ro t ro m b u s o k  k e l e t k e z é s é v e l  m a g y a rázz ák  / 1 ,  3 / .
S ú ly o s  p r é e k l a m p s z i á b a n  s z i g n i f i k á n s  k o r r e l á c i ó t  t i t a l á l u n k  
az  i n t r a u t e r i n  r e t a r d á c i ó  é s  a  t r o m b o c i t o p é n i a  k ö z ö t t  / 6 , 7 / .
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A nyagunkban nem t a l á l t u n k  t r o m b o c i t a s z á m  c s ö k k e n é s t  sem  a 
t o x é m i á s ,  sem az  i n t r a u t e r i n  e l h a l á s t  m u ta tó  c s o p o r t b a n . E n 
nek  az  i s  o k a  l e h e t ,  hogy  c s a k  e n y h e  é s  k ö z é p s ú ly o s  t o x é m i 
á s  s z ü l ő n ő k e t  v i z s g á l t u n k .  S ú ly o s  p r é e k l a m p s z i a ,  v a g y  e k -  
l a m p s z i a  nem s z e r e p e l t  a n y a g u n k b a n .

2 .  A k e r i n g ő  t r o m b o c i t a  a 'g  g ;r  e  g á t  u m  i n 
d e x  a z t  j e l z i k ,  hogy  a v é r l e m e z k é k  hány  s z á z a l é k a  k e 
r i n g  k ü l ö n á l l ó a n  é s  h án y  e g y m á s s a l  ö s s z e t a p a d v a ,  a g g r e g á t u m  
f o r m á já b a n  i n  v i v o .  Az 1 , 0 - e s  i n d e x  az  ag g reg á tu m o k  t e l j e s  
h i á n y á t  j e l z i ,  a m ás ik  v é g l e t  -  0 , 0 - á s  i n d e x  -  a z t ,  h o g y  a 
t r o m b o c i t á k  k i z á r ó l a g  a g g re g á tu m o k  f o r m á já b a n  k e r i n g e n e k .

A zt t a l á l t u k ,  hogy a t e r h e s s é g  a l a t t  v é g i g  a l a c s o n y a b b  az  
a g g r e g a tu m  i n d e x ,  v a g y i s  a k e r i n g ő  ag g reg á tu m o k  szám a m eg
n ő .  K ü lö n ö s e n  a l a c s o n y  é r t é k e k e t  k a p tu n k  to x é m iá s  t e r h e s s é g 
b e n ,  am e ly ek  p o t e n c i á l i s  t r o m b ó z i s v e s z é l y t  j e l e z h e t n e k .

3. A t r o m b o c i t a  k i t e r j e d é s  v i z s g á l a t a  
a z t  m u ta t ja ,  hogy a v é r le m e z k é k  h án y  s z á z a l é k á n a k  é r i n t e t l e n  
az  e n e r g i a t e r m e l ő  a n y a g c s e r é j e ,  A k i t e r j e d t  -  t e h á t  f u n k c i o 
n á l i s a n  t e l j e s  é r t é k ű  -  t r o m b o c i t á k  a r á n y a  n o r m á l i s  k ö r ü l m é 
n yek  k ö z ö t t  75 -8 0  % f e l e t t  v a n .  /H a s o n ló a n  n o r m á l i s  é r t é k e 
k e t  k a p t u n k  a k o n t o r o l l n a k  t e k i n t e t t  nem t e r h e s  e g é s z s é g e s  
n ő i  v é r a d ó k  c s o p o r t j á b a n  i s . /

V i z s g á l a t a i n k  s z e r i n t  a z  e g é s z s é g e s  t e r h e s s é g  a l a t t  i s  c s ö k 
ken  ez  az  a r á n y  5 0 -60  % -ra .  P a t o l ó g i á s  á l l a p o t o k b a n  a  c s ö k k e 
n é s  a z o n b a n  még k i f e j e z e t t e b b :  t o x é m iá s  s z ü l ő n ő k n é l  36 %-0 6 ,
az  i n t r a u t e r i n  e l h a l t  t e r h e s s é g e k  e s e t é n  p e d i g  44 %-os t r o m 
b o c i t a  k i t e r j e d é s i  a r á n y t  t a l á l t u n k .

4. A k a o l i n  a k t i v á l t  r e k a l c i f i k á l á s i  
i  d. ő a  v é r le m e z k é k  r e l e a s e - r e a k c i ó j á r ó i  / a  v é r l e m e z k e  e -  
r e d e t ü  k o a g u l á c i ó s  t é n y e z ő k  k i s z a b a d u l á s á r ó l /  i n f o r m á l .  A z t  
j e l z i ,  hogy  az  i d e g e n  f e l ü l e t k é n t  s z e r e p l ő  k a o l i n s z e m c s é k e n  
b e k ö v e tk e z ő  t r o m b o c i t a  s z é t e s é s  m e n n y i re  r ö v i d i t i  meg a  c i t -  
r á t o s  p la z m a  r e k a l c i f i k á l á s i  i d e j é t .

Az e red m én y ek  a z t  m u t a t j á k ,  hogy  az  e g é s z s é g e s ,  nem t e r h e s  
n ő k n é l  a  t r o m b o c i t a - r e l e a s e  n o r m á l i s .  A t e r h e s s é g  i d e j e  a -  
l a t t  a z o n b an  a k a o l i n  k e v é s b é  r ö v i d i t i  meg a r e k a l c i f i k á l á 
s i  i d ő t :  a  k o n t r o l i n á l  8 - 9 " - c e l ,  e g é s z s é g e s  s z ű l ő n ő k n é l  
1 0 , 5 " - c é l  h o s s z a b b  a l v a d á s i d ő t  k a p t u n k .  Ezek az  e re d m é n y e k  
a m e l l e t t  s z ó l n a k ,  hogy a  v é r l e m e z k é k  " f e l t á r h a t ó s á g a " , a  
t r o m b o c i t a  e r e d e t ű  a l v a d á s i  f a k t o r o k  " h o z z á f é r h e t ő s é g e "  n o r 
m á l i s  t e r h e s s é g  a l a t t  i s  m é r s é k e l t e n  z a v a r t .

5 .  K ö z i s m e r t ,  hogy  a s z é n h i d r á t a n y a g c s e r e  
z a v a r  b an  sz e n v ed ő  b e t e g e k n é l  a  g y a k ra n  é s z l e l t  lem ezm ü - 
k ö d é s i  z a v a r  k i a l a k u l á s á b a n  m agának az  a n y a g c s e r e  b e t e g s é g 
nek  k ó r o k i  s z e r e p e  v a n .  E z é r t  v i z s g á l t u k  a z t ,  hogy  a t a l á l t  
t r o m b o c i t a  f u n k c ió  z a v a ro k  k a p c s o l a t b a n  v a n n a k -e  s z é n h i d r á t 
a n y a g c s e r e  e l t é r é s s e l .  Ez u t ó b b i  v i z s g á l a t á r a  a l k a l m a s  mód
s z e r  a g l i k o z i l á l t  h e m o g lo b in  /HbA^q / s z i n t j é n e k  a  m e g h a t á 
r o z á s a .
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V i z s g á l a t a i n k  s o r á n  nem t a l á l t u n k  i l y e n  ö s s z e f ü g g é s t }  HbAlc ~ 
é r t é k e i n k  n o r m á l i s a k  v o l t a k .  B e t e g e i n k  / i l l .  a v i z s g á l t  t e r 
h e s e k  é s  s z ü l ő n ő k /  k ö z ö t t  d i a b e t e s z e s  nem v o l t .

6 . A f i i b r i n o g é n - m e g h a t á r o z á s  s o r á n  a z t  
t a p a s z t a l t u k ,  h o g y  a  t e r h e s s é g  a l a t t  -  e g é s z e n  a s z ü l é s  i -  
d ő p o n t j á i g  -  a z  é r t é k e k  f o k o z a t o s a n  em e lk e d n e k .  K ü lö n ö s e n  
m agas é r t é k e k e t  k a p tu n k  t o x é m i á b a n .  Az i n t r a u t e r i n  e l h a l á s  
e s e t é n  m é r t  a l a c s o n y a b b  f i b r i n o g é n - s z i n t e t  k o n s z u p c ió s  j e l 
k é n t  é r t é k e l j ü k .

7 .  Az a n t i t r o m b i n  I I I  a  v é r a l v a d á s i  r e n d s z e r  un . 
s z e r i n  p r o t e á z  a l v a d á s i  f a k t o r a i t  i n a k t i v á l j a  a z á l t a l ,  hogy  
v e l ü k  k o v a l e n s  k ö t é s s e l  k o m p l e x e t  k é p e z .  Trombin e s e t é b e n  
e z t  a  k o m p lex  k é p z ő d é s t  a  h e p a r i n  f e l g y o r s í t j a  / 8 , 1 0 / .  S zö 
vődm énym entes  t e r h e s s é g  s o r á n  a z  a n t i t r o m b i n  I I I - s z i n t  nem 
v á l t o z i k  / 8 . 1 1 / .  P a t o l ó g i á s  t e r h e s s é g e k b e n  azo n b an  k i f e j e 
z e t t  c s ö k k e n é s r ő l  s z á m o l ta k  b e  / 1 2 ,  1 3 / .

Az e g é s z s é g e s  f i a t a l  n ő i  v é r a d ó k  a n t i t r o m b i n  I I I - a k t i v i t á -  
s á t  8 2 ,7  %-nak m é r t ü k .  U g y a n i ly e n  é l e t k o r ú  t e r h e s e k n é l  a 
t e r h e s s é g  e g é s z  i d e j e  a l a t t  é s  a  s z ü l é s k o r  i s  a - k o n t r o l l  
k ö r ü l i  é r t é k e k e t  k a p t u n k .  Az i r o d a l m i  a d a to k h o z  h a s o n l ó a n  
a z o n b a n  sz ö v ő d m én y e s  t e r h e s s é g e k b e n  / t o x é m iá b a n  é s  i n t r a u 
t e r i n  e l h a l á s  e s e t é n /  c s ö k k e n t  a n t i t r o m b i n  I I I - é r t é k e k e t  
m é r t ü n k .

T oxém iában  a  c s ö k k e n é s  m a g y a r á z a t a k é n t  f e l t é t e l e z z ü k ,  hogy

-  a  m á j s e j t  d e g e n e r á c i ó  k ö v e t k e z t é b e n  c sö k k e n  az  a n t i t r o r a -  
b i n  I I I  k é p z é s ,

-  a  v e s e k á r o s o d á s  m i a t t  fokozott k i ü r ü l é s s e l  s z á m o lh a tu n k ,
-  a  l e p é n y b e n  k é p z ő d ő  m ik ro t ro m b u s o k  az  a n t i t r o m b i n  I I I  f o 

k o z o t t  f e l h a s z n á l ó d á s á t  e r e d m é n y e z i k ,
-  t e r m é s z e t e s e n  a z  i s  e l k é p z e l h e t ő ,  hogy  a három r é s z f o l y a 

m at e g y ü t t e s  e l ő f o r d u l á s á r ó l  v a n  s z ó .

I n t r a u t e r i n  e l h a l á s  e s e t é n  -  m áso k h o z  / 9 /  h a s o n ló a n  -  a  kom
p o n e n s  f e l h a s z n á l ó d á s á t  t é t e l e z z ü k  f e l .

E lő a d á s u n k b a n  k é t  o ly a n  t e r h e s p a t o l ó g i a i  k ó r k é p p e l  f o g l a l 
k o z t u n k ,  am e ly e k  k é t s é g t e l e n ü l  a  l e g g y a k r a b b a n  v e z e t n e k  a  hemo- 
s z t á z i s  z a v a r á h o z .  Nem f o g l a l k o z t u n k  a  s z ü l é s  s o r á n  f e l l é p ő  h e -  
m o s z t á z i s  z a v a r o k  é s  az  a z o k a t  k i v á l t ó  k ö r f o ly a m a to k  / p r é p a r t á -  
l i s  i n f e k c i ó k ,  p l a c e n t a  p r a e v i a ,  e l h ú z ó d ó ,  v agy  m ű t é t e s  s z ü l é 
s e k ,  s t b . /  k a p c s o l a t á v a l .  Ez t o v á b b i  munka t á r g y a .
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ÉVA BÁTONYI -  MÁRIA NAGY -  MIKLÓS BOROS -  ILDIKÓ MEDGYESSY 

HAEMOSTATIS ACTIVITY OF THE AMNIOTIC FLUID

The a u t h o r s  s t u d i e d  t h e  h a e m o s t a s i s  a c t i v i t y  o f  t h e  a m n i o t i c  
f l u i d  w i t h  t h e  u se  o f  P a r t i a l  Time o f  T h r o m b o p l a s t i n e  / P T I / ,  
Time o f  P ro th ro m b in e  / P I / ,  an d  Time o f  S ty p v e n  a s  t h e  l e v e l  
o f  t h i s  a c t i v i t y  c o r r e l a t e s  w i t h  t h e  m a tu r e  o f  t h e  em bryo .

I t  was e s t a b l i s h e d ,  t h a t  a m n i o t i c  f l u i d  f ro m  f u l l - t e r m  
p r e g n a n c i e s  c o u ld  e v e n  a t  d i l u t i o n  o f  1 /1 6  t o  d e c r e a s e  t h e  
PTI.

The e f f e c t  o f  t h e  a m n i o t i c  f l u i d  on the. PI s u c c e e d e d  o n l y  
i n  c a s e  o f  t h e  u se  o f  d i l u t e d  t h r o m b o p l a s t i n e  r e a g e n t . I n  t h e  
c o u r s e  o f  t h e  a b s o r p t i o n  o f  a m n i o t i c  f l u i d  b y  b e n t o n i t e  t h e  
p r e s e n c e  o f  i o n i c  Ca c o u l d  be  e s t a b l i s h e d .

The t e s t s  w i t h  p r e p a r a t e s  o f  i n c o m p l e t e  f a c t o r s  i n d i c a 
t e d  t h e  r e s p o n s i b i l i t y  o f  t h e  c o m p l y  p r e s e n c e  b o t h  o f  X. a .  
and  V I I .  f a c t o r s  t h r o m b o p l a s t i n e  Ca f o r  h a e m o s t a t i c  a c t i v i 
t y  o f  t h e  a m n i o t i c  f l u i d .

ÉVA BÁTONYI -  MÁRI Ar. NAGY -  MIKLÓS BOROS -  ILDIKÓ MEDGYESSY

DIE HAEMOSTATISCHE AKTIVITÄT DES FRUCHTWASSERS

Die V e r f a s s e r  u n t e r s u c h t e n  d i e  h a e m o s t a t i s c h e  A k t i v i t ä t  d e s  
F r u c h t w a s s e r s  m i t  H i l f e  d e r  p a r z i a l e n  T h r o m b o p l a s t i n - Z e i t /PTT/. 
der P r o t h r o m b i n - Z e i t  /PT / und d e r  S t y p v e n - Z e i t , d e r  W ert  d i e *  
s e r  A k t i v i t ä t  h ä n g t  zusammen m i t  d e r  R e i f e  d e s  F ö tu s . .  Man 
s t e l l t e  f e s t ,  d a s s  d a s  F r u c h t w a s s e r  v o n  a u s g a t r a g e n e n  
S c h w a n g e r s c h a f te n  a u c h  e i n e r  V erdünnung  von 1 /1 6  e i n e  V e r k ü r 
zung von PTT e r g a b .  D ie W irkung  d e s  F r u c h t w a s s e r s  a u f  PT kam 
n u r  im F a l l e  von Anwendung von  v e rd ü n n te m  T h r o m b o p l a s t i n - R e a 
g e n t  v o r .  B e i  d e r  A b s o r p t ^ n  d e s  F r u c h t w a s s e r s  d u r c h  m i t  Ben
t o n i t  k o n n t e  i o n i s c h e s  Ca+ f e s t g e s t e l l t  w e rd e n .  D ie U ntersuch
u n g en ,  d i e  m i t  P r ä p a r a t e n  ohne  F a k t o r e n  d u r c h g e f ü h r t  w u rd e n ,  
d i e s e n  d a r a u f T i i n ,  d a s s  f ü r  d i e  h a e m o s t a t i s c h e  A k t i v i t ä t  d e s  
F r u c h t w a s s e r s  d a s  Vorhandense^rji d e s  F a k t o r s  Xa u n d  d e s  f a k 
t o r  V I I  -  T h r o m b o p la s t i n  -  Ca -  kom plex  v e r a n t w o r t l i c h  i s t .
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ÉVA BÁTONYI -  MARIA NAGY -  MIKLÓS BOROS -  ILDIKÓ MEDGYESI 

HEMOSTAZA AKTIVECO DE LA AMNIA LIKVORO

O ni s t u d i s  l a  h e m o s ta z a n  a k t i v e c o n  de l a  am n ia  l i k v o r o  p e r  l a  
m e z u ro  de  l a  p a r c i a l a  t r o m b o p l a s t i n ó  tem p o ,  p r o t r o m b i n o  tempo 
k a j  S ty p v e n  tem p o ,  k i e s  a k t i v e c o  i n t e r r i l a t a s  a l  l a  f e t a  m a tu -  
r e c o .

A u to r o j  k o n s t a t i s ,  k e  l a  am n ia  l i k v o r o  e c  1 /1 6  d i l u i t e  
e n  l a  n o r m a ld a u r a  g r a v e d e c o  p o v a s  m a l l o n g i g i  l a  p a r c i a l a n  
t r o m b o p l a s t i n o - t e m p o n .  La e f i k o  de l a  am nia  l i k v o r o  p r i  l a  
p r o t r o m b i n o  tem po r e a l i t á s  n u r  s e  o n i  u z a s  d i l u i t a n  t ro m b o -  
p l a s t i n o  r e a g a n t o n .  Dum l a  b e n t o n i t - a b s o ^ c i a  e s p l o r o  e s t i s  
d e m o n s t r e b l a  l a  c é a s t o  d e  l a  i o n i ^ i t a  Ca

La e s p l o r o j , f a r i t a j  p e r  s e n f a k t o r a j  p r e p a r a j o j  m o n t r i s ,  
k e  p r o  l a  h e m o s ta z a  a k t i v e c o  de l a  am nia  l i k v o r o  e s t a s  r e s p o n -  
dema l a  d e s t o  d e +|.a  X -a  f a k t o r o ,  k a j  de l a  V I I~ a  f a k t o r o -  
t r o m b o p l a s t i n o - C a  k o m p le k s o .
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BÁTONYI ÉVA -  NAGY MÁRIA -  BOROS MIKLÓS -  MEDGYESSY ILDIKÓ 

A MAGZATVIZ HEMOSZTATIKUS AKTIVITÁSA

A m a g z a tv iz  a l v a d á s a k t i v  h a t á s á t  már R a t n o f f  é s  m t s .  / 6 / k ö 
z ö l t é k  eg y  m a g z a t v i z e m b o l i z á c i ó  k a p c s á n .  Adamson é s  m t s .  / 1 /  
á l l a t k í s é r l e t e k b e n  i g a z o l t á k ,  hogy  a t e r m i n u s b a n  l e v ő  te rhesek
t ő l  szá rm azó  amnion f o l y a d é k  i n t r a v é n á s  i n f ú z i ó j a  a m a g z a tv iz  
e m b o l i z á c i ó  j e l e n s é g é t  p r o d u k á l j a ,  u g y a n a k k o r  a  nem t e r m i n u s 
ban  l e v ő k t ő l  szá rm azó  am hion  f o l y a d é k  i n f ú z i ó j a  nem v á l t j a  k i  
e z t  az  e f f e k t u s t .  I n  v i t r o  k í s é r l e t e k  a l a p j á n  S u z u k i  é s  m ts .  
/ 7 /  s z á m o l t a k  be a r r ó l ,  hogy  a m a g z a tv iz  m e g r ö v i d í t i  a  r e k a lc i -  
n á l á s i  i d ő t  é s  a Q u ick  fé}.e e g y f á z i s ú  p r o t r o m b i n  i d ő t .  H astw ell  
/ 2 /  v a l a m i n t  P o g o sb ek o v a  é s  m t s .  / 4 /  a m a g z a tv iz  a l v a d á s a k t i v  
h a t á s á é r t  a g e s z t á c i ó  e l ő r e h a l a d t á v a l  az am nion  f o l y a d é k b a n  
e g y r e  n agyobb  m en n y iség b e n  m e g j e l e n ő  f o s z f o l i p i d e k e t ,  a  l e c i -  
t i n t  é s  s z f i n g o m i e l i n t  t e t t é k  f e l e l ő s s é .  P h i l i p s  é s  D a v id so n  
/ 3 /  az am nion f o l y a d é k  p r o k o a g u l á n s  a k t i v i t á s á t  eg y  X f a k t o r -  
- a k t iv á to r  m e g je l e n é s é n e k  t u l a j d o n í t o t t a  a m a g z a t v i z b e n , am e ly 
n ek  m e n n y iség e  p r o g r e s s z i v e  nő  a g e s z t á c i ó  fo ly a m á n .  S a j á t  
v i z s g á l a t a i n k  c é l j a  az  v o l t ,  hogy  e l d ö n t s ü k ,  m e l y i k  f o s z f o l i -  
p i d  komponens f e l e l ő s  a  m a g z a tv iz  a l v a d á s a k t i v  h a t á s á é r t , v a g y  
am enny iben  ez  a  f e l t e v é s  nem b i z o n y u l  i g a z n a k ,  m e g p r ó b á l ju k  a 
t r o m b o p l a s z t i k u s  a k t i v i t á s é r t  t é n y l e g e s e n  f e l e l ő s ;  kom ponens ,  
vagy  kom ponensek  m e g k ö z e l í t é s é t .

Anyag é s  m ó d sze r

A p a r c i á l i s  t r o m b o p l a s z t i n  i d ő  / P T I /  m e g h a t á r o z á s á t  P r o c t o r -  
Papaport / 5 /  s z e r i n t ,  a  p r o t r o m b i n  i d ő  / P I /  m e g h a tá ro z á s t  Quick 
/ 8 / s z e r in t  végeztük o ly  íródon, hogy normál plazmákhoz a  m a g z a tv iz  f i 
z i o l ó g i á s  l e c i t i n  /5 0 - 2 0 0  m g /1 /  é s  s z f i n g o m i e l i n  / 1 0 - 4 0  m g /1 /  
m e n n y i s é g e i t  j u t t a t t u k .

P T I , P l  v i z s g á l a t o k a t  v é g e z tü n k  n o rm á l  p la z m a  é s  m a g z a t 
v i z  j e l e n l é t é b e n ,  a m a g z a tv iz e k  A l /O H /^ -o s ,  c e l i t e s  é s  b e n t o 
n i t o s  a d s z o r b c i ó j a  e l ő t t  é s  u t á n .

K a o l in o s  a l v a s z t á s i  i d ő k e t  v é g e z tü n k  9:J. a r á n y ú  N a - c i t -  
r á t t a l  h i g i t o t t  m a g z a tv iz e k  j e l e n l é t é b e n .  K o n t r o l l k é n t  azonos 
m e n n y isé g ű  N a - c i t r á t o t  t a r t a l m a z ó  p u f f e r  o l d a t o t  a lk a lm a z tu n k .  
P T I ,  P l , i l l e t v e  S ty p v e n  i d ő  v i z s g á l a t o k a t  v é g e z t ü n k  m a g z a tv iz  
é s  V I I . ,  V I I I . ,  IX. é s  X, f a k t o r - h i á n y o s  p lazm á k  j e l e n l é t é b e n .  
A m a g z a t v i z z e l  v é g z e t t  v i z s g á l a t o k  k o n t r o l l j a k é n t  m in d en  e s e t 
b e n  a z o n o s  m en n y iség ű  p u f f e r  o l d a t t a l  p á rh u zam o s  m é r é s e k e t  v é 
g e z tü n k .

Anyagok

M agzatviz-» k i v i s e l t  t e r h e s s é g e k b ő l  s z á r m a z t a k ,  a  mekónium szeny- 
n y e z é s t  l a z a  v a t t á n  s z ű r t ü k  k i . #

Norm, p la z m a ;  e g é s z s é g e s  d o n o ro k  9 :1  a r á n y ú  c i t r á t o s  v é r m i n t á 
j a



17 8

I n o s i t h i n ;  A s s o c i a t e d  C o n e . ,  L o n g . ,  I s l a n d ,  N y . ,  USA 
K a o l i n ;  B o lu s  a l b a
S i m p l a s t i n ;  G ödecke A k t i e n g e s e l l s c h a f t  B e r l i n  
S ty p v e n ;  B u r ro u g h s -W e l lc o m e
A 1 /0 H l g é l  s a j á t  l a b o r a t ó r i u m u n k b a n  k é s z ü l t  
C e l i t ;  H y f l l o ,  S u p e r c e l l  
B e n t o n i t ;  P ro -L a b o  P a r i s  
Owren p u f f e r ;  pH 7 ,2
F a k t o r  h i á n y o s  p l a z m á k ;  B e h r in g w e rk e  AG.

E redm ények

A n o rm á l  p lazm á k h o z  j u t t a t o t t  l e c i t i n  é s  s z f i n g o m i e l i n  a meg
f e l e l ő  k o n t r o l i h o z  v i s z o n y í t v a  nem b e f o l y á s o l t a  sem a P T I ,  
sem  a P l  e r e d m é n y e k e t .

A m a g z a tv iz e k  j e l e n l é t é b e n  m é r t  PTI e r e d m é n y e k e t  az  1 . á b 
r a  s z e m l é l t e t i .  A m a g z a t v i z e k  a l v a d á s a k t i v  h a t á s a  j e l e n t ő s n e k  
b i z o n y u l t ,  még 1 / 1 6 - o s  h i g i t á s b a n  i s  PTI r ö v i d ü l é s t  e red m én y e 
z e t t  a  k o n t r o l i h o z  v i s z o n y í t v a .

A m a g z a tv iz e k  P l - r e  gyakorolt ha tása  c s a k  a k k o r . érvényesült ,  
h a  a  S i m p l a s t i n  r e a g e n s t  h i g i t v a  a l k a l m a z t u k .  A m a g z a tv iz e k  op
t i m á l i s  h a t á s a  az  1 / 8 - o s  h i g i t á s u  S i m p l a s z t i n  r e a g e n s  a l k a l m a 
z á s a  m e l l e t t  v o l t  é s z l e l h e t ő  / 2 . á b r a / .

A m a g z a t v i z e k  A l /O H /^ - o s  c e l i t e s  a d s z o r b e i ó j a  u t á n  v é g 
z e t t  P l  é s  PTI e r e d m é n y e k b e n  v á l t o z á s t  nem é s z l e l t ü n k .

A m a g z a tv iz e k  b e n t o n i t o s  a d s z o r b e ió j a  u t á n  az  amnion f o 
l y a d é k o k a t  n o rm á l  p la z m á k h o z  j u t t a t v a ,  a p la z m á k  s p o n tá n  a l v a -  
d á s a  k ö v e t k e z e t t  b e ,  á t l a g o s a n  120 s e c . a l a t t .  A m ennyiben a 
b e n t o n i t o s  a d s z o r b e i ó  u t á n  N a - . c i t r á t o t  a d t u n k  a  m a g z a tv iz e k h e z  
/9s. 1 a r á n y b a n /  nem t u d t á k  m e g a l v a s z t a n i  a n o rm á l  p l a z m á t .

A k a o l i n o s  a l v a s z t á s i  i d ő k  m é r é s é t  o l y  módon v é g e z tü k  e l ,  
h o g y  a  n o rm á l  p la z m á k h o z  c i t r á t  n é l k ü l i  é s  9 t i  a r á n y ú  c i t r á t -  
t a l  k e v e r t  m a g z a t v i z e k e t  j u t t a t t u n k .  Az e r e d m é n y e k e t  a 3 . á b r a  
s z e m l é l t e t i ,  am e ly  a z t  i g a z o l j a ,  hogy  a  Ca++ h a t á s  k i i k t a t á s a  
b á r  c s ö k k e n t i ,  de  t e l j e s e n  nem s z ü n t e t i  meg a  m a g z a tv iz e k  a l 
v a d á s a k t i v  h a t á s á t .

A f a k t o r - h i á n y o s  p la z m á k  é s  m a g z a t v i z e k  j e l e n l é t é b e n  mért 
e r e d m é n y e k e t  a  4 .  á b r a  i l l u s z t r á l j a .  A V I I ,  é s  X. f a k t o r  h i á 
n y o s  p lazm ák  é s  m a g z a t v i z e k  k e v e r é k é h e z  a P l  v i z s g á l a t n á l  t ö 
mény S i m p l a s t i n  r e a g e n s t  a d t u n k ,  e n n e k  e l l e n é r e  j e l e n t ő s  P l  
r ö v i d ü l é s t  é s z l e l t ü n k  a k o n t r o l i h o z  v i s z o n y í t v a .  A V I I I .  é s  
IX .  f a k t o r  h i á n y o s  p la z m á k  j e l e n l é t é b e n  i s  PTI r ö v i d ü l é s t  e -  
r e d m é n y e z te k  a  m a g z a t v i z e k .

M e g b e s z é lé s

I n  v i t r o  k í s é r l e t e i n k b e n  a  l e c i t i n  é s  s z f i n g o m i e l i n  O l v a d á s t  
g y o r s í t ó  h a t á s á t  nem t u d t u k  i g a z o l n i .  A m a g z a t v i z e k  a l v a d á s a k 
t i v  h a t á s a  h a  nem i s  az L /S  h á n y a d o s  f ü g g v é n y e ,  m ég is  j e l e n t ő s .
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M iv e l  a, PTI v i z s g á l a t o k b a n  az  e g é s z  i n t r i n z i k  a l v a d á s  k i 
f e j e z ő d i k ,  szám os t é n y e z ő v e l  k e l l  s z á m o ln u n k ,  h a  a  m a g z a t v i z -  
b en  l é v ő  a l v a d á s a k t i v  k o m p o n en s t  k í v á n j u k  m e g k ö z e l í t e n i .

E gy ik  b i z o n y í t á s i  módnak k í n á l k o z o t t  a  m a g z a tv iz b e n  e s e t 
l e g e s e n  j e l e n l e v ő  f a k t o r o k  a d s z o r b e á l á s a  a f e n t i e k b e n  e m l í t e t t  
a d s z o r b e n s e k k e l . M iv e l  a  b e n t o n i t o s  a d s z o r b c i ó  u t á n  a  m a g z a t 
v i z e k  m e g a l v a s z t o t t á k  a n o rm á l  p l a z m á t ,  i o n o s  C a , v agy  a k t i v  
t r o m b in  j e l e n l é t é t  t é t e l e z t ü k  f e l .  A N a - c i t r á t t a l  v é g z e t t  k í 
s é r l e t e k ,  az  i o n o s  Ca j e l e n l é t é t  i g a z o l t á k .  E zek  u t á n  a r r a  k e 
r e s t ü n k  v á l a s z t ,  hogy a m a g z a tv iz b e n  l e v ő  Ca, am e ly  v a l ó s z i r i ü — 
l e g  f e h é r j é k h e z  k ö t ö t t  á l l a p o t b a n  van  g é l e n ,  a z  a l v a d á s i  f o l y a 
m at s o r á n  i s  s z e r e p e t  j á t s z i k - e .  A 3 ,  á b r á n  f e l t ü n t e t e t t  k a o l l -  
n o s  a l v a s z t á s i  é r t é k e k  a z t  i g a z o l t á k , h o g y  a  m a g z a t v i z e k  Ca h a 
t á s á t  k i i k t a t v a ,  c s ö k k e n t i ,  de nem s z ü n t e t i  meg az  a l v a d á s a k t i -  
v i t á s t .

A m a g z a tv iz e k  P l - r e  k i f e j t e t t  h a t á s a  c s a k  h i g i t o t t  S im p -  
l a s t i n  r e a g e n s  m e l l e t t  é r v é n y e s ü l t ,  am ely  a z t  i g a z o l j a ,  hogy  a 
m a g z a tv iz  i s  t a r t a l m a z  t r o m b o p l a s z t i n t ,  m ely  g y en g é b b  a k t i v i 
t á s s a l  r e n d e l k e z i k .  Annak e l l e n é r e ,  hogy  a  t r o m b o p l a s z t i n  t ö 
k é l e t e s  m a g y a r á z a t á t  a d j a  a  m a g z a tv iz e k  a l v a d á s a k t i v  h a t á s á n a k ,  
m ég is  f e l v e t ő d ö t t  az  a k é r d é s ,  hogy eg y éb  t é n y e z ő k  nem e r ő s i t i k -  
e e z t  a  h a t á s t .

A f a k t o r - h i á n y o s  p la z m á k k a l  v é g z e t t  k í s é r l e t e i n k b e n  a  mag
z a t v i z  m inden e s e t b e n  g y o r s í t ó  h a t á s t  f e j t e t t  k i .  Az e red m én y ek  
é r t é k e l é s é b e n  m é r l e g e l n i  k e l l e t t  a  m a g z a tv iz  t r o m b o p l a s z t i n j á -  
n ak  j e l e n l é t é t .

A V I I .  é s  X. f a k t o r  h i á n y o s  p la z m á k k a l  v é g z e t t  k í s é r l e t e 
k e t  k e l l  k i e m e l n i .  M in d k é t  e s e t b e n  töm ény S i m p l a s t i n  r e a g e n s t  
a l k a l m a z t u n k ,  a m e l l y e l  a  m a g z a tv iz  t r o m b o p l a s z t i n j á n a k  h a t á s á t  
e ln y o m tu k .  Az am nion f o l y a d é k  m ég is  g y o r s í t ó  h a t á s t  f e j t e t t  k i ,  
m elynek  m a g y a r á z a ta  a  m a g z a tv iz  V I I .  é s  X. f a k t o r  t a r t a l m a .  En
nek  e l l e n t m o n d a n i  l á t s z i k  a z ,  hogy  az  A l /O H /^ -o s  a d s z o r c i ó v a l  
nem t u d t u k  e l t á v o l i t a n i  e z e k e t  a  f a k t o r o k a t  a  m a g z a t v i z b ő l , a — 
zo n b a n  a X. f a k t o r  v a l ó s z í n ű l e g  a k t i v á l t  á l l a p o t b a n  v an  j e l e n ,  
a m e ly e t  a S ty p v e n  i d ő  v i z s g á l a t a  i s  a l á t á m a s z t .  A V I I .  f a k t o r  
p e d i g  a  m a g z a tv iz b e n  u g y a n c s a k  j e l e n l e v ő  t r o m b o p l a s z t i n n a l  é s  
Ca++- a l  k o m p le x e t  a l k o t h a t »

A V I I I .  é v  IX . f a k t o r  h i á n y o s  p lazm á k  P T I -n e k  g y o r s í t á s á t  
f e l t é t e l e z é s e i n k  s z e r i n t  a  m a g z a tv iz  t r o m b o p l a s z t i n j a  o k o z z a .
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M agzatv lz  h a tá sa  a  P T I-re

□ norm, plazma

norm, plazma és 
magzatvlz

norm plazma és 
'/,6 higitásu 
magzatvlz

n*97

1. á b r a

2 .  áb ra
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K a o lin o s  o lv a s z tá s i  idő

I norm, plazma
II norm, plazma es  
citra tos m agzatviz 
Dl norm, plazma es  
m agza tv iz

3 . á b r a

I
4 .  á b r a
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MIKLÓS BOROS -  ÉVA BÁTONYI -  ILDIKÓ MEDGYESSY 

THE OBSTATRICAL RELATIONS OF THE FACTOR X I I I .

The a u t h o r s  s t u d i e d  t h e  a c t i v i t y  o f  f a c t o r  X I I I .  o f  t h e  a m n io -  
t i c  f l u i d .  On b a s e  o f  t h e  r e s u l t s  o f  t h e  i n v e s t i g a t i o n s  t h e y  
su p p o s e  a c l o s e  c o r r e l a t i o n  b e tw e en  t h e  l e v e l  o f  t r a n s g l u t a m i 
n a s e  i n  a m n i o t i c  f l u i d  a n d  t h e  f u n c t i o n  o f  t h e  p l a c e n t a , w h i c h  
i s  i m p o r t a n t  s p e c i a l l y  f o r  t h e  r e t a r d a t i o n  a n d  g e s t o s i s  f ro m  
t h e  a s p e c t  o f  d i a g n o s t i c s .

I n  a c l i n i c a l  c a s e  c o r r e l a t i o n  was fo u n d  b e tw e en  t h e  i s 
su e  o f  p r e g n a n c y  and  t h e  l e v e l  o f  t h e  f a c t o r  o f  X I I I .

MIKLÓS BOROS -  ÉVA BÁTONYI -  ILDIKÓ MEDGYESSY 

DIE GYNÄKOLOGISCHEN BEZIEHUNGEN DES FAKTORS

Die V e r f a s s e r  u n t e r s u c h t e n  d i e  A k t i v i t ä t  d e s  F a k t o r s  X I I I .  im 
F r u c h t w a s s e r .  A u fg ru n d  d e r  U n t e r s u c h u n g s e r g e b n i s s e  nimmt man 
e i n e n  en g e n  Zusammenhang z w isc h en  dem T r a n s g l u t a m i n a s e n - N i v e a u  
d e s  F r u c h t w a s s e r s  und d e r  P l a z e n t a - F u n k t i o n  a n ,  was von b e s o n 
d e r e r  p r o g n o s t i s c h e r  W i c h t i g k e i t  b e i  d e r  R e t a r d a t i o n  und i n  
G e s to s e n  i s t .  B e i  e in em  k l i n i s c h e n  F a l l  f a n d  man e i n e n  Zusam
menhang zw isc h e n  dem A usgang  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  und dem F a k 
t o r  X I I I .  N iv e a u s .

MIKLÓS BOROS -  ÉVA BÁTONYI -  ILDIKÓ MEDGYESSY 

OBSTETRIKAJ RILATOJ DE LA X II I -A  FAKOTORO

La a u t o r o j  g s p l o r i s  l a  X I I I - a n  f a k t o r á n  a k t i v e c o n  de l a  am n ia  
l i k v o r o .  Lau l a  i n d i k o j  l i  s u p o z a s  s t r i k t a n  i n t e r r i l a t ó n  d e  l a  
t r a n s g l u t a m i n a z - n i v e l o  de l a  am nia l i k v o r o ,  k a j  de l a  p l a c e n t a  
f u n k c i ó .  T iu  f a k t o  h a v a s  p ro g n o z a n  s i g n i f o n ,  é e f e  en  r e t a r d o  
k a j  en  g e s t o z o j .

Dum unu k l i n i k a  k a z o  o n i  t r o v i s  i n t e r r i l a t ó n  de  l a  g r a v i d e c o -  
p r o c e z o  k a j  de l a  X I I I - a  f a k t o r - n i v e l o .
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BOROS MIKLÓS t  BÁTONYI ÉVA -  MEDGYESSY ILDIKÓ 

A X I I I .  FAKTOR SZÜLÉSZETI VONATKOZÁSAI

A X I I I .  f a k t o r , a v a g y  t r a n s z g l u t a m i n á z t  L ak i  é s  L ó rá n d  / 4 /  f e 
d e z t é k  f e l  1 9 4 8 -b a n .

Az ú j a b b  k u t a t á s o k  e r e d m é n y e i  a r r a  e n g e d n ek  k ö v e t k e z t e t 
n i ,  h o g y  a t r a n s z g l u t a m i n á z  b i o l ó g i a i  s z e r e p e  nem k o r l á t o z ó d i k  
a  v é r a l v a d á s  é s  a  s e b g y ó g y u l á s  f o l y a m a t á r a .  A X I I I .  f a k t o r  j e 
l e n l é t é t  számos s z ö v e t b e n  i s  k i  t u d t á k  m u t a t n i  / T a y l o r  é s  Lack/ 
/ 1 0 / ,  a  le g m a g a sa b b  k o n c e n t r á c i ó b a n  az u t e r u s z  é s  a  p l a c e n t a  
t a r t a l m a z z a .  T e r h e s  e g e r e k b e n  v é g z e t t  k í s é r l e t e i  a l a p j á n  L ak i  
/ 5 /  s z á m o l t  be  a r r ó l ,  hogy  a  t r a n s z g l u t a m i n á z  r é s z l e g e s  g á t l á 
s a  f o g y a t é k o s  m a g z a t o t ,  t e l j e s  g á t l á s a  a b o r t u s z t  e r e d m é n y e z e t t .  
E h h ez  c s a t l a k o z i k  a z  a  k l i n i k a i  m e g f i g y e l é s  / F i s c h e r  é s  m t s a i /  
/ 2 / ,  am e ly  s z e r i n t  a  k o n g e n i t á l i s  X I I I .  f a k t o r  h i á n y á b a n  s z e n 
v e d ő  n ő k  s p o n tá n  a b o r t á l n a k ,  a m en n y ib e n  nem r é s z e s ü l n e k  a d é k -  
v á l t  s z u b s z t l t u c i ó s  t e r p á i á b a n .

Az u t ó b b i  é v e k b e n  k l t e j e d t e n  t a n u lm á n y o z tá k  a z  u t e r u s z  
p r o t e i n j e i n e k  s z e r e p é t  a z  e m b r ió  i m p l a n t á l ó d á s á b a n  é s  f e j l ő d é 
s é b e n  /S c h w ick  / 8 / ,  K r i s h n a n  é s  D á n i e l  / 3 / ,  v a l a m i n t  a  t e r h e s  
u t e r u s z  p r o t e á z  a k t i v i t á s á t  M in tz  / 7 / .

A X I I I .  f a k t o r n a k  a  t e r h e s s é g  f i z i o l ó g i á j á b a n  b e t ö l t ö t t  
s z e r e p é r ő l  L a k i  / 5 /  k ö z ö l t e  e l m é l e t é t ,  m ely  s z e r i n t  a  p r o t e á z  
a k t i v i t á s  n ö v e k e d é s e  r é v é n  a t e r h e s  u t e r u s z b a n  t e r m e l ő d ö t t  p ré -  
-u te ro g lo b in  u t e r o g l o b i n n á , a z  i n a k t i v  t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v  
t r a n s z g l u t a m i n á z z á  a l a k u l ,  a m e ly  i z o p e p t i d  k ö t é s e k  l é t e s í t é s e  
r é v é n  a z  u t e r o g l o b i n t  a  f e t á l i s  s e j t e k  f e l s z í n é n  l e v ő  ß 2-m ik ro -  
g l o b u l i n h o z  k ö t i ,  am e ly  a HLA t r a n s z p l a n t á c i ó s  s a n t i g é n e k  egy  
r é s z e .  A ß2- m i k r o g l o b u l i n - u t e r o g l o b i n  k e r e s z t k ö t é s e  r é v é n  k e l e t 
k e z e t t  k o m p lex ,  a l k a l m a s s á  v á l i k  a z  em b r ió  HLA a n t i g é n j e i n e k  
m a s z k i r o z á s á r a ,  s  e z á l t a l  a z  a n y a i  l i m f o c i t á k  a  f e t á l i s  s e j t e k  
i d e g e n s é g é t  nem i s m e r i k  f e l .

E z e n  i s m e r e t e k  ö s z t ö n ö z t e k  b e n n ü n k e t  a  t e r h e s s é g b e n  i s  
s z e r e p e t  j á t s z ó  u j  t é n y e z ő  v i z s g á l a t á r a .

A nyag  é s  m ó d szer

V i z s g á l a t a i n k  s o r á n  285 m a g z a t v i z m i n t á b a n  h a t á r o z t u k  Reg a  XIII. 
f a k t o r  a k t i v i t á s á t .  A m a g z a t v i z m i n t á k  a t e r h e s s é g  3 0 -4 2  h e té b ő l  
s z á r m a z t a k ,  a m in tá k  v é t e l e  a m n i o c e n t é z i s s e l  t ö r t é n t .

A m e g h a t á r o z á s t  S ig g  / 9 /  m ó d s z e r é v e l  v é g e z t ü k ,  a z  e s e t e k  
e g y  r é s z é b e n  a  m e g h a t á r o z á s t  Loewy / 6 /  m e t o d i k á j á v a l  i s  k i e g é 
s z í t e t t ü k .  A m e g h a tá r o z á s h o z  9 r l  a r á n y b a n  h i g i t o t t  g i t r á t o s  
v é r m i n t á t  h a s z n á l t u n k .  A g r a v i d á k  á t l a g é l e t k o r a  23 é v  v o l t .
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E red m én y e in k

A m a g z a tv iz  t r a n s z g l u t a m i n á z  s z i n t j é n e k  v i z s g á l a t á t ,  an n ak  f i b -  
r i n o g é n  h i á n y a  m i a t t ,  n o rm á l  humán p lazm á h o z  v i s z o n y í t v a  t u d 
t u k  e l v é g e z n i ,  A 285 m in ta  v i z s g á l a t a  s o r á n  10 e s e t b e n  nem é s z 
l e l t ü k  a p la z m a  t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v i t á s á n a k  n ö v e k e d é s é t ,  p>
> 0 ,0 5  é r t é k e  a l a p j á n  nem s z i g n i f i k á n s .

Az é r e t t  t e r h e s s é g e k b ő l  s z á rm a z ó  m a g z a t v i z e k  a  n o rm á l  p laz 
ma t r a n s z g l u t a m i n á z  s z i n t j é t  á t l a g o s a n  35 % -ka l  n ö v e l t é k ,  10 és  
50 %-os s z é l s ő  é r t é k e k k e l  / 1 .  á b r a / .

A m a g z a tv iz e k  t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v i t á s á n a k  a l a k u l á s á t  a 
k l i n i k a i  k ép  fü g g v é n y é b e n  p r ó b á l t u k  é r t é k e l n i  / I .  t á b l á z a t / .

A t e r h e s s é g  33-36  h e t é b ő l  sz á rm a z ó  m a g z a t v iz m i n t á k  t r a n s z 
g lu t a m in á z  t a r t a l m a  s z i g n i f i k á n s a n  a l a c s o n y a b b n a k  b i z o n y u l t  a z  
á t l a g n á l .  A v i z s g á l t  64 k o r a s z ü l é s b ő l  s zá rm azó  am nion f o l y a d é k  
60 e s e t b e n  c s a k  10 %-os e n z i m a k t i v i t á s  n ö v e k e d é s t  e r e d m é n y e z e t t - 
Azokban az  e s e t e k b e n ,  a h o l  a m a g z a t a v i z e k  X I I I .  f a k t o r  s z i n t 
j e  a l a c s o n y  v o l t ,  a  k o r a s z ü l é s e k e n  k i v ü l  /EPH/ g e s z t ó z i s t ,  a z  
ú j s z ü l ö t t e k  r e t a r d á c i ó j á t ,  i l l e t v e  a d a p t á c i ó s  z a v a r á t  é s z l e l t ü k .  
A 102 é r e t t  e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t  m a g z a t v i z m i n t á i b a n  10 e s e t e t  
k i v é v e ,  am ely  p > 0 ,0 5  a l a p j á n  nem s z i g n i f i k á n s ,  n o rm á l  á t l a g  
t r a n s z g l u t a m i n á z  s z i n t e k e t  m é r tü n k .  Az e d d i g i  v i z s g á l a t o k  m a te 
m a t i k a i  é r t é k e l é s e  a z t  m u t a t t a ,  hogy  a z o k b an  a z  e s e t e k b e n , a h o l  
a m a g z a tv iz e k  nem e r e d m é n y e z te k  l e g a l a l á b b  20 %-os e n z i m a k t i v i 
t á s  e m e l k e d é s t  a  n o rm á l  p la z m á b a n ,  s z i g n i f i k á n s  g y a k o r i s á g g a l  
f o r d u l t  e l ő  az  E P H - g e s z t ó z i s ,  a z  ú j s z ü l ö t t e k  r e t a r d á c i ó j a  é s  
a d a p á t c i ó s  z a v a r a  / 2 .  á b r a / .

Loewy m ó d s z e r é v e l  a  m a g z a tv iz  t r a n s z g l u t a m i n á z é j á n a k  a k -  
t i v á l h a t ó s á g á t  v i z s g á l t u k .  E re d m é n y e in k  a z t  i g a z o l t á k ,  hogy  a 
m a g z a tv iz b e n  l e v ő  t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v á l á s h o z  nem s z ü k s é g e s  
a t r o m b in  j e l e n l é t e ,  a k t i v  fo rm áb an  j e l e n  v a n ,  ami a  s z ö v e t i  
t i p u s r a  j e l l e m z ő .

M e g b e sz é lé s

A v i z s g á l a t o k  s o r á n  m e g á l l a p í t o t t u k ,  hogy a m a g z a t v i z  i s  t a r 
t a l m a z z a  a t r a n s z g l u t a m i n á z  e n z i m e t .  A m a g z a t v i z e k  t r a n s z g l u 
ta m in á z  s z i n t j e  a l a c s o n y  v o l t  /nem e m e l t e  l e g a l á b b  20 % -kal a  
n o rm á l  p lazm a  a k t i v i t á s á t / ,  s z i g n i f i k á n s  ö s s z e f ü g g é s t  t a l á l 
tu n k  a k o r a s z ü l é s e k ,  E P H - g e s z t ó z i s ,  u j s z ü l ö t t k o r i  a d a p t á c i ó s  
z a v a r  é s  a z  ú j s z ü l ö t t  r e t a r d á c i ó j á n a k  e l ő f o r d u l á s i  g y a k o r i s á 
ga  k ö z ö t t .

Ez áz  ö s s z e f ü g g é s  f e l t é t e l e z i  a  m a g z a t v iz e k  t r a n s z g l u t a 
m in áz  t a r t a l m a  é s  a p l a c e n t a  f u n c k i ó j a  k ö z ö t t i  k a p c s o l a t o t . M i 
v e l  a p l a c e n t a  á l t a l  t e r m e l t  t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v á l t  á l l a 
p o tb a n  v a n ,  l é n y e g e s n e k  t a r t o t t u k  az  am hion f o l y a d é k b a n  l é v ő  
t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v á l h a t ó s á g á n a k  v i z s g á l a t á t .  A Loewy mód
s z e r é v e l  v é g z e t t  v iz s g á la to k  e r e d m é n y e i  a z t  i g a z o l t á k ,  hogy  a 
m a g z a tv iz b e n  l e v ő  t r a n s z g l u t a m i n á z  a k t i v  f o r m á já b a n  van j e l e n ,  
ami v a l ó s z i n ü v é  t e s z i  p l a c e n t á r i s  e r e d e t é t .
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E d d i g i  v i z s g á l a t a i n k  e r e d m é n y e i  j ó l  b e i l l e s z t h e t ő k  L a k i  
e l m é l e t é b e ,  am e ly  s z e r i n t  a  f e t u s z  i d e g e n s é g é n e k  e l t a k a r á s a  
é r d e k é b e n  a  p l a c e n t a  á l t a l  t e r m e l t  t r a n s z g l u t a m i n á z  j u t  á t  a 
m a g z a tv iz b e  é s  e g y  m ó d o s u l t  fo rm á b a n  a  v é r b e ,  am e ly n e k  s z i n t 
j e  s z ü l é s  u t á n  a  f e t u s z  é s  a  p l a c e n t a  t á v o z á s a  r é v é n  h i r t e l e n  
l e c s ö k k e n .

V i z s g á l a t a i n k  f o l y t a t á s á n a k  c é l k i t ű z é s e  a  m a g z a tv iz e k  
n o rm á l  t r a n s z g l u t a m i n á z  s z i n t j é n e k  m e g h a t á r o z á s a  a  t e r h e s s é g  
három  t r i m e s z t e r é b e n ,  m ely  é r t é k  f o n t o s  i n f o r m á c i ó t  n y ú j t h a t  
a g y a k o r ló  s z ü l é s z  szá m á ra  a p l a c e n t a  f u n k c i ó j á t  i l l e t ő e n .

IRODALOM

/ 1 /  B e i e r , H.M. t  A n z .S u p p l .  31 , 1 3 9 .  /1 9 6 8 /
/ 2 /  F i s h e r , S . ,  R i k o v e r , M . , N o a r , S . i  B lood  28 ,  34 /1 9 6 6 /
/ 3 /  K r i s h n a n , L R . S . , D a n i e l , J . C . :  S c i e n c e  158 , 490 /1 9 6 7 /
/ 4 /  L a k i , K . , L ó rá n d ,L .s -  S c i e n c e  1 0 8 .2 8 0  /1 9 4 8 /
/ 5 /  L a k i , K . s  A DOTE Női k l i n i k á j á n a k  K i a d v á n y a i .  Im m u n u ló g ia  

a  s z ü l é s z e t b e n  I . :  1 8 ,  1 9 8 0 /
/ 6 /  Loewy, A . G . t  J o u r n .  B i o i .  Chem. 2 3 6 , 2 6 , 2 5  /1 9 6 1 /
/ 7 /  M i n t z ,B .*  S c i e n c e  1 3 8 ,5 9 4  / 1 9 6 2 /
/ 8 /  S c h w ic k ,H .G . i  W ilh e lm  Roux A rc h .  Entw . Mech. O rg .  1 5 6 ,2 8 3  

/1 9 6 5 /
/ 9 /  S i g g , P . r  D i a t e s . h a e m o r r h .  1 5 .2 3 8  /1 9 6 6 /

/ 1 0 /  T a y l o r , H .M . , L a c k ,C .H . t  N a t u r e  2 0 2 ,1 1 1 4  /1 9 6 4 /



n=28s

Az enzimaktivitás mértékének klinikai vonatkozásai
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n =285

Klinikai kép Esetszám Transzglutamináz szint 
emelkedés 20% alatt Szignifikancia

Koraszülés 64 60 p < 0,001

EPH gesztózis 41 35 p < 0,05

Retardáció 58 57 p <  0,001

Adaptációs
zavar 20 18 p < 0,001

Érett, egészséges  
újszülött

Ü2 10 p > 0,05

I . t á b l á z a t
E re d m é n y e in k  ö s s z e g z é s e
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ZSUZSA ELÖDI

INTRAUTERINE DIAGNOSTIC OF HAEMOPRILY

H aem poph ily  i s  a  s e x - l i n k e d ,  r e c e s s i v e l y  i n h e r i t e d  d i s e a s e .  
G r e a t e s t  p ro b le m s  o f  the  gene tic  a d v i c e s  a r e  t o  r e c o g n i z e  t h e  
f e m a le  t r a n s m i t t e r  / c a r r i e r /  and  t o  d e c i d e ,  w e th e r  t h e  b o y  
t o  b e  b o rn  by  t h e  c a r r i e r  m o th e r  w i l l  b e  h a e m o p h i l i c  o r  n o t .  
The q u e s t i o n  i s  o n ly  p a r t l y  s o l v e d  by t h e  i n t r a u t e r i n e  s e x  
d e t e r m i n a t i o n ,  s i n c e  when t h e  c h i l d  t o  be  b o rn  i s  a  b o y , th e r e  
i s  50 % c h a n c e  f o r  a h e a l t h y  c h i l d .  F e to s c o p y  g av e  t h e  p o s s i 
b i l i t y  t o  t a k e  a f e t u s  b lo o d  s a m p le ,  b u t  t h e  c o a g u l a t i o n  e x a 
m i n a t i o n  o f  t h e  f e t u s  b l o o d  p r e s e n t s  many d i f f i c u l t i e s ,  w ic h  
a r e  h a r d l y  s o l u b l e .  I n  t h e  r e c e n t  p a s t  A m er ic an ,  B r i t i s h  an d  
S w e d is c h  w o r k e r s  drew  up t h e  m e th o d s  o f  im m u n o r a d io m e t r i c  d e 
t e r m i n a t i o n  o f  t h e  f a c t o r s  V I I I  an d  IX , and  now i t  i s  p o s s i b 
l e  t o  d e t e r m in e  t h e s e  f a c t o r s  i n  s m a l l  b l o o d  s a m p le s ,  e v e n tu 
a l l y  m ixed  w i t h  a m n i o t i c  f l u i d .  B ased  on  t h e  n o t  many c a s e s  
p u b l i s h e d  t i l l  now i t  s ee m s ,  t h a t  t h e  f a i r l y  s e c u r e  d e t e r m i 
n a t i o n  i s  p o s s i b l e ,  w e th e r  t h e  boy  t o  b e  b o rn  w i l l  b e  h aem o - 
p h i l i y  o r  n o t ,  p r o v i d e d  t h a t  t h e  l a b o r a t o r y  i s  p r e p a r e d  t o  
make t h e  n e c e s s e r y  c o a g u l a t i o n  t e s t s ,  an d  t h e r e  a r e  m a t e r n i 
t y  c o n d i t i o n s  t o o .

ZSUZSA ELÖDI

IOTRAUTERINE DIAGNOSE VON HAEMOPHILIE

H a e m o p h i l ie  i s t  e i n e  h e r e d i t ä r e ,  g e s c h l e c h t s b e g u n d e n e  K ra n k 
h e i t ,  m i t  r e c e s s i v e m  E rb g a n g .  E in e  d e r  s c h w e r s t e n  P ro b le m e n  
d e r  g e n e t i s c h e n  B e ra tu n g  i s t  d i e  E n t s c h e i d u n g ,  ob  d a s  z u  g e 
b ä r e n d e  K ind d e r  c a r r i e r - F r a u  h a e m o p h i l  s e i n  w i r d ,  o d e r  n i c h t .  
D ie  i n t r a u t e r i n e  G e s c h le c h t s b e s t im m u n g  l ö s t  d i e  F r a g e  nur  t e i l 
w e i s e ,  denn  wenn d a s  zu  g e b ä r e n d e  K ind  e i n  Knabe i s t , e s  b e 
s t e h t  50 % -ige  W a h r s c h e i n l i c h k e i t ,  d a s s  d a s  K ind  g e s u n d  s e i n  
w i r d .  M it  d e r  F o e t o s k o p i e  i s t  d i e  E ntnahm e d e r  F o e t u s b l u t p r o -  
b e  d u r c h f ü h r b a r ,  a b e r  d i e  G e r in n u n g s p r o b e  i s t  m i t  z a h l r e i c h e r ,  
f a s t  u n l ö s b a r e n  S c h w i e r i g k e i t e n  v e r b u n d e n .  N e u l i c h  h a b e n  ame
r i k a n i s c h e ,  b r i t i s c h e  und s c h w e d i s c h e  F c r r sc h e r  e i n e  im m u n o ra -  
d i o m e t r i s c h e  M ethode z u r  B estim m ung  d e r  F a k t o r e n  V I I I  u n d  IX 
e n t w i c k e l t ,  so i s t  e s  m ö g l ic h  g ew o rd en  d i e s e  F a k t o r e n  i n  k l e 
i n e n ,  e v e n t u e l l  m i t  F r u c h t w a s s e r  g e m is c h te n  B l u tp r o b e n  zu  b e 
s t im m en .  A u fg ru n d  d e r  w e n ig e n  b i s  j e t z t  v e rö f fe n t l i c h e n  F ä l l e n  
s c h e i n t  e s  m ö g l ic h  zu s e i n ,  m i t  z i e m l i c h e r  S i c h e r h e i t  z u  b e -
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s t im m e n ,  ob d e r  z u  g e b ä r e n d e  Knabe h a e m o p h i l  s e i n  w ä r e ,  o d e r  
n i c h t .  Dazu a b e r  m ü s s e n  d i e  e n t s p r e c h e n d e n  g e b u r t s h i l f l i c h e n  
und  g e r i n n u n g s l a b o r t e c h n i s c h e n  B e d in g u n g e n  e r f ü l l t  s e i n .

ZSUZSA ELŐDI

LA INTRAUTERA DIAGNOZO DE LA HEMOFILIO

La h e m o f i l i o  e s t a s  a l  s e k s o  l i g i t a ,  r e c e s i v e  h e r e d a  m a l s a n o .  
La p l e j  g ra v a  p r o b l e m o  de l a  g e n e t i k a  p r e v e n t o  e s t a s  e k k o n i  
l a  h e m o f i l i o n  p o r t a n t a j n  v i r i n o j n ,  t i e l  n o m a ta jn  k o n d u k t o r o j n , 
k a j  d e c i d i ,  ö u  l a  n a s k i g o n t a  k n ab o  d e  l a  k o n d u k t o r i n o  e s t o s  
h e m o f i l i u l o  au  n e . L a  . i n t r a u t e r a  d i f i n o  de l a  s e k s o  s o l v a s  l a  
p ro b le m o n  n u r  p a r t e ,  ő a r  se  l a  n o v n a s k i t o  e s t a s  v i r k n a b o ,  l i  
h a v a s  50 %-an s á n c o n  p o r  l a  s a n o .  La f e t o s k o p i o  e s t i g i s  l a  eb- 
l e c o n  de l a  s a n g o p r e n o  e l  l a  f e t o ,  s e d  l a  k o a g u l l § a  e s p l o r o  
e l  l a  f e t a  san g o  h a v a s  m u l t a jn  p r e s k a u  n e s o l v e b l a j n  m a l f a c i -  
l e c o j n .  En l a  p a s i n t a  tempo u s o n a j , a n g l a j  k a j  s e d a j  e s p l o r i s -  
t o j  e l l a b o r i s  l a  m e to d o n  de l a  i m u n r a d i o m e t r a  mezuco cte l a  V I I I -  
- a  k a j  IX -a  f a k t o r o j . P e r  t i o  e b l i g i s  l a  m ezuro de m alx n u lt-  
k V a n ta j  k o a g u l i ^ f  a k t o r o j , k i u j  p o v a s  e s t i  m a l p u r i g i t a j  p e r  
am n ia  l i k v o r o .  L aii  m a l m u ta j , < |is  n u n  k o m u n i k i t a j  k a z o j  t i e l  
a s p e k t a s ,  ke s u f i c e  c e r t e  p o v a s  p r o v i d i  cü  l a  v i r - n o v n a s k i t o  
e s t o s  h e m o f i l i u l o  a u  n e .  Sed p o r  t i o  n e c e s a s  k o n v e n a j  o b s t e t -  
r i k a j  k a j  h e m o k o a g u l i g - l a b o r a t o r i a j  k o n d i c o j .

ELÖDI ZSUZSA

A HEMOFILIA INTRAUTERIN DIAGNOSZTIKÁJA

A h e n o f i l i a  nem hez k ö t ö t t , r e c e s s z i v  ö r ö k l ő d é s ü  b e t e g s é g .  A g e n e 
t i k a i  t a n á c s a d á s  e g y i k  le g n e h e z e b b  p r o b l é m á j a  a h e m o f i l l á t  h o r 
d o zó  / c  a r  r  i  e  r / n ő  f e l i s m e r é s e  é s  an n a k  e l 
d ö n t é s ^ , h o g y  a  c a r r i e r  anya s z ü l e t e n d ő  gyerm eke b é n p f i l iá s  l e s z - e  
v a g y  sem. Az i n t r a u t e r i n  n e m  m e g h a t á r o 
z á s  a k é r d é s t  c s a k  r é s z b e n  o l d j a  meg, m e r t  ha  a  s z ü l e t e n d ő  
gy erm ek  f i ú ,  50 % az  esélye annak, h o g y  e g é s z s é g e s  gyermek s z ü l e 
t i k .  A f ö t o s z k ó p i a  m e g t e r e m t e t t e  a m a g z a t i  v é r 
m i n t a  v i z s g á l a t á n a k  l e h e t ő s é g é t ,  d e  a  m a g z a t i  v é r 
b ő l  t ö r t é n ő  v é r a l v a d á s i  v i z s g á l a t -
n a k  szám os,  s z i n t e  m e g o l d h a t a t l a n  n e h é z s é g e  v a n .  A k ö z e lm ú l t b a n  
a m e r i k a i ,  a n g o l  é s  s v é d  k u t a t ó k  k i d o l g o z t á k  a  V I I I  é s
I X  f a k t o r o k  i'jn m'u n r a d i o m e t r i á s  m e g  -  
h a t á r o z ó  s á  nak  m ó d s z e r é t  é s  e z z e l  l e h e t ő v é  v á l t  a  k i s -  
m e n n y isé g ü  é s  e s e t l e g  m a g z a t v i z z e l  k e v e r t  v é r m in 
t á k b a n  a V I I  é s  I X  f a k t o r o k  m e g h  a  t  á  r o -  
z á  s a .  Az e l s ő  s i k e r e s  i n t r a u t e r i n  h e m o f i l i a  d i a g n o s z t i k á r ó l  
a m e r i k a i ,  e z t  k ö v e t ő e n  an g o l  é s  s v é d  o v o s c s o p o r t o k  » s z á m o l t a k  
b e .  Az e d d ig  l e k ö z ö l t  k is s z á m ú  e s e t  a l a p j á n  úgy t ű n i k ,  ho g y  meg
f e l e l ő  s z ü l é s z e t i  é s  v é r a l v a d á s i  l a b o r a t ó r i u m i  t e c h n i k a i  f e l k é 
s z ü l t s é g  e s e t é n  m e g l e h e tő s  b i z t o n s á g g a l  á l l a p í t h a t ó  meg, hogy  a 
s z ü l e t e n d ő  f i ú  h e m o f i l i á s  l e s z - e  v a g y  sem.
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LAJOS ISTVÁN

BLEEDINGS OF HEMOPHILIC NEWBORNS

E x p e r i e n c e  i n  t h e  h e m a t o l o g i c a l  w ard  S z o m b a th e ly  b e tw e e n  1949 
an d  1981 show ed, t h a t  i n  h e m o p h i l i c  new b o rn s  m o s t  f r e q u e n t  
o g c u r i n g s  a r e :  b l e e d i n g s  i n  t h e  c e n t r a l  n e r v o u s  s y s t e m ,  b l e 
e d i n g  i n  b o d y - c a v i t y  c a u s e d  by  t r a u m a ,  b l e e d i n g  i n  t h e  p e r i f é 
r i á i  n e r v o u s  s y s te m  and  n a v e l  b l e e d i n g .  C e r e b r a l  h em o rrh a g e  
h a s  a  r o l e  i n  new born  m o r t a l i t y  an d  i n  t h e  l a t e r  d e v e l o p i n g  
e p i l e p s y .  Traumas i n  p h i s i o l o g i c a l  l i m i t s  / e . g .  r e s u s c i t a t i o n /  
may c a u s e  s w i f t h  d e v e l o p i n g ,  l e t a l  h e m o r r h a g i c a l  s h o c k ,  ab d o 
m in a l  b l e e d i n g  an d  b l e e d i n g  i n  t h e  c h e s t - c a v i t y .  Hematomas 
b e tw e e n  t h e  t i s s u e s  d e v e l o p i n g  a t  t h e  p e r i f é r i á d ,  n e r v o u s  s y s 
tem  may be t h e  c a u s e  o f  l a t e r  n e u r . o p a t h i e s , o r  p a r a e s i s ,  r e -  
p e c t i v e l y .  I t  i s  an  e r r o n e u s  o p i n i o n ,  t h a t  t h e  h e m o p h i l i c  new
b o rn  may be p r o t e c t e d  by  d i a p l a c e n t a r  p a s s i n g  o f  c o a g u l a t i o n  
f a c t o r s  o f  m a t e r n a l  o r i g i n .

P r e v e n t i o n  o r  a c t i v e  a v e r t i n g  o f  g r a v e ,  e v e n t u a l l y  l e t a l  
h e m o p h i l i c  b l e e d i n g s  i n  t h e  n e o n a t a l  p e r i o d  dem andes  s p e c i a l  
p r e v e n t i v e  m e a s u r e s .  T h a t  m eans: t h e  s c r e e n i n g  o f  c o n d u c t o r s ,  
t h e  a c t i v e  c a r i n g  o f  c o n d u c t o r s  and  t h e i r  n ew b o rn  i n f a n t s  i n  
t h e  p e r i p a r t u a l  p e r i o d .

LAJOS ISTVÁN

BLUTUNGEN BEI HAEMOPHILIEN NEUGEBORENEN

A u fg ru n d  d e r  E r f a h r u n g e n  d e r  h a e m o to lo g i s c h e n  B e t r e u n g s s t a t i -  
on S z o m b a th e ly  /z w is c h e n  1949 und 1 9 8 1 /  muss man b e i  h ae m o p h i-  
l i e n  N eu g eb o ren en  am ö f t e s t e n  m i t  dem Vorkommen von  B l u tu n g  im 
z e n t r a l e n  N e rv e n s y s te m ,  im den  K ö r p e r h ö h le n ,  im p e r i o h e r e n  N er
v e n s y s t e m  und m i t  d e r  N a b e l b lu t u n g  r e c h n e n .  D ie  G e h i r n b l u t u n g  
s p i e l t  e i n e  R o l le  be im  S t e r b e n  von N e u g eb o ren e n  u nd  b e i  s i c h  
s p ä t e r  e n t w i c k e l n d e r  E p i l e p s i e .  D ie  B lu tu n g  i n  d e n  K ö rp e rh ö h -  
l e n ^ B a u c h -  und B r u s t h ö h l e / ,  d i e  n a c h  Traumas 7 z . B .  W ie d e rb e 
l e b u n g /  zw isc h e n  den  p h y s i o l o g i s c h e n  G ren zen  e n t s t e h e n ,  kann  
s c h n e l l  e n t s t e h e n d e n  B l u t v e r l u s t ,  l e t a l e n  h ae m o ra rh a g isc h en  
S chock  v e r u r s a c h e n .  D ie i n  d e r  Umqebung d e r  p e r i p h e r i s c h e n  N er
ven e n r s t e n e n d e n t i e r e n  Zwiscnengeweüs-Haematome Können s p ä te r  N europathie,
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b z w .  P a re s e n  v e r u r s a c h e n .  D ie A u f f a s s u n g ,  d a s s  h a e m o p h i l i e  Ne
u g e b o r e n e  wegen d e s  d i a p l a z e n t a r e n  Ü b e rg a n g s  d e r  G e r in n u n g s fa k -  
t o r e n  d e r  M u t te r  g e s c h ü t z t  s i n d ,  i s t  f a l s c h .  Z ur  V orbeugung  
b zw .  z u r  Abwehr d e r  im  N e u g e b o r e n e n a l t e r  b e m e r k te n  sch w e ren  
g e g e b e n e n f a l l s  l e t a l e n  h a e m o p h i l i e n  B l u tu n g e n  s i n d  d e s h a l b  b e 
s o n d e r e  Massnahmen n o t w e n d i g .  Das b e d e u t e t  d i e  Suche d e r  Kon
d u k t o r e n ,  d e r e n  a k t i v e  B e t r e u u n g ,  bzw. den S c h u tz  d e r  K onduk to 
r e n  xind d e ren  N e u g e b o r e n e n  J u n g e n  i n  dem p e r i n a t a l e n  Z e i t a b 
s c h n i t t .

LAJOS ISTVÁN

SANGADOJ DE HEMOFILIAJ NOVNASKITOJ

L a u  l a  s p e r t o j  , a k i r i t a j  i n t e r  1949 k a j  1981 on H e m a to lo g ia  P r i -  
z o r g a d i n s t i t u t o  e n  u r b o  S z o m b a th e ly  fee h e m o f i l i a j  n o v n a s k i t o j  
l a  p l e j  o f t e  o n i  d e v a s  k a l k u l i  kun s a n g a d o  de c e n t r a  n e r v a  s i s -  
t e m o ,  kun k o r p o k a v a j  s a n g a d o j , k a u z i t a j  p e r  t r a u m o j , kun  s a n g a 
d o  j  o n  l a  p e r i f é r i a  n e r v a  s i s t e m o ,  k a j  k u n  u m b i l i k a  s a n g a d o .

. A ^L a c e rb a  s a n g a d o  h a v a s  r o l o n  ce  l a  n o v n a s k i t a g a  m o r t o ,  au  
p o s t a  l a  s e k v o n ta  e p i l e p s i o .  La k o r p o k a v a j  s a n g a d o j  / t o r a k a j
k a j  abdom enaj / , k i u j  e s t i § a s  an k a u  p r o  f i z i o l o g i a j  t r a u m ó j  
/ e k z .  r e a n im o /  p o v a s  k a u z i  r a p i d a n  s a n g o p e r d o n .  m ortem an h e -  
m o r a g i a n  sokon . La i n t e r h i s t a j  hem atom oj öe  l a  c i r k a u a j o  de l a  
p e r i f e r i a j  n e r v o j  p o v a s  e s t i g i  t a r d e  n e r v o p a t i o j n  k a j  p a r e z o j n .  
E r a r a  e s t a s  t i u  o p i n i o , k e  l a  h e m o f i l i a  n o v n a s k i t o  i § a s  d e f é n d i -  
t a  p r o  l a  t r a n s p l a c e n t a j  h e m o s ta z a j  f  a k t o r o j . La p r e v e n t o  de l a  
n o v n a s k i t a § a j , g r a v a j , e b l e  m o r t i g a j  h e m o f i l i a j  san g e d o  j  -  au 
l a  a k t i v a  t e r a p i o  n e c e s i g o s  s p e c i a l a j n  p r e v e n t a j n  a n t a ü r i m e -  
d o j n .  T iu j  s i g n i f a s  l a  m a lk o v ro n ,  k a j  a k t i v a n  p r i z o r g a d o n  de 
l a  k o n d u k t o r o j , s i g n i f a s  l a  t e r á p i á n  d e f e n d o n  de  l a  v i r - n o v -  
n a s k i t o j  en l a  p e r i n a s k a  p e r i o d o .
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ISTVÁN LAJOS

HAEMOPHILIAS KONDUKTOROK ÉS ÚJSZÜLÖTTJEIK VÉRZÉSEI, AZOK PRO- 
PHYLAKTIKUS SUBSTITUTIÓJA

A h a e m o p h i l i á s  a l v a d á s z a v a r  k ö v e t k e z t é b e n  l é t r e j ö v ő  v é r 
z é s e k  l o k a l i z á c i ó j a ,  g y a k o r i s á g a  é s  s ú l y o s s á g a  az  é l e t 
k o r t ó l  fü g g ő e n  j e l e n t ő s  m é r té k b e n  v á l t o z i k  / 6 / .  Az i r o d a l o m  és  
a g y e r m e k o rv o s i  k ö zv é lem én y  m i n d e z i d e i g  a l u l b e c s ü l t e  a z  u  j -  
s z ü l ö t t k o r b a n  j e l e n t k  z ő  h e a m o -  
p h i l i á s  v é r z é s e k  l e h e t ő s e g é t ,  v e s z é l y é t ,  k é 
s ő i  k ö v e t k e z m é n y e i t .  F e l d e r í t é s ü k r e ,  m e g e lő z é s ü k re  nem i s m e r e 
t e s e k  k i a l a k u l t  m ó d s z e re k .

A s z o m b a t h e ly i  h a e m a t o l ó g i a i  gondozó  1949 é s  1981 k ö z ö t t i  
m űködése k a p c s á n  144 h a e m o p h i l i á s  b e t e g  a d a t a i n a k ,  c s a l á d f á j á 
nak  v i z s g á l a t a ,  to v á b b á  az e z e n  i d ő s z a k  a l a t t  s z ü l t  k o n d u k to ro k  
ú j s z ü l ö t t j e i n e k  a d a t a i  a l a p j á n  m e g á l l a p í t o t t u k ,  hogy l e g g y a k 
ra b b a n  k ö z p o n t i  i d e g r e n d s z e r i  v é r z é s ,  
t r a u m á s  b e h a t á s o k  o k o z t a  t e s t ü r e g i
v é r z é s ,  a  p e r i f é r i á s  i d e g r e n d s z e r b e n  
f e l l é p ő  v é r z é s  é s  k ö l d ö k v é r z é s  e l ő 
f o r d u l á s á v a l  k e l l  s z á m o ln i  / 1 ,  3 , ' 8 / .  T éves  t e h á t  az a  f e l f o 
g á s ,  hogy a  h a e m o p h i l i á s  ú j s z ü l ö t t  a n y a i  e r e d e t ű  a l v a d á s f a k t o -  
r o k  d i a p l a c e n t á r i s  á t j u t á s a  k ö v e t k e z t é b e n  v é d e t t n e k  t e k i n t h e t ő  
/ 6 / .

Az a l á b b i a k b a n  a s z o m b a t h e ly i  h a e m a t o l ó g i a i  g o ndozó  3 é v 
t i z e d e s  g y a k o r l a t a  a l a p j á n  ö s s z e f o g l a l j u k  a h a e m o p h i l i á s  v é r -  
z é s t i p u s o k  é l e t k o r i  s a j á t o s s á g a i t ,  -  az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  e l ő f o r -  

.d u ló  v é r z é s e k k e l ,  k o n d u k to ro k  v i z s g á l a t á v a l  é s  g o n d o z á s á v a l  
i l l .  a  k o n d u k to ro k  é s  ú j s z ü l ö t t j e i k  k e t t ő s  e g é s z s é g v é d e l m é t  
s z o l g á l ó  p r o p h y l a k t i k u s  p e r i p a r t u á l i s  s u b s t i t u t i ó v a l  k a p c s o l a 
t o s  m e g f i g y e l é s e i n k e t ,  v i z s g á l a t a i n k a t  é s  t a p a s z t a l a t a i n k a t .
/ l . s z .  á b r a / .

Az u j s z ü l ö t t k o r i  h a e m o p h i l i á s  v é r z é s e k  f e l o s z t á s a

K l i n i k a i  m e g je l e n é s ü k  é s  k é s ő b b i  k ö v e tk e z m é n y e ik  a l a p j á n  a  h a e -  
m o p h i l i á s o k o n  f e l l é p ő  u j s z ü l ö t t k o r i  v é r z é s e k  2 c s o p o r t b a  o s z t 
h a t ó k  -  a z o n n a l i  é s  k é s ő b b i  k ö v e tk e z m é n y e k k e l  j á r ó k r a :

A z o n n a l i  k ö v e tk e z m é n n n y e l  K é s ő b b i  k ö v e tk e z m é n n y e l
-  a g y v é r z é s
-  k ö l d ö k v é r z é s
-  g a s t r o i n t e s t i n a l i s  

v é r z é s
-  t r a u m á s  v é r z é s
-  s u b c u tá n  }
-  i z o m k ö z t iV  haematoma
-  t e s t ü r e g i j
-  s é r ü l é s ,  m ű té t  

/ c i r c u m c i s i o /

-  m ély  s u b c u tá n
-  i z o m k ö z t i
-  m o z g á sz a v a ro k
-  p e r i f é r i á s  n e u r o p a t h i a
-  k ö z p o n t i ,  i d e g r e n d s z e r i
-  J a c k s o n - e p i l e p s i a

l . s z . t á b l á z a t
H a e m o p h i l i á s  v é r z é s e k  az  ú j s z ü l ö t t -  

k o rb a n



194

A z o n n a l  i  k ö v e tk e z m é n y e k k e l  j á r  a  k i t e r j e d t e b b  
a g y v é r z é s ,  a  k ö l d ö k v é r z é s ,  a g a s t r o i n t e s t i n a l i s  v é r z é s e k ,  a 
t r a u m á k  é s  s é r ü l é s e k ,  i l l .  m ű té t i ,  b e a v a t k o z á s o k  o k o z t a  v é r 
z é s ,  am e ly  á l t a l á b a n  az  e l s ő  ó r á k b a n  i l l .  é l e t n a p o k o n  j e 
l e n t k e z i k .

K é s ő b b i  k ö v e tk e z m é n y e k k e l  j á r n a k  a  m ély  izo m - 
k ö z t i  haem atom ák , am e ly e k  m o z g á s z a v a r o k h o z ,  k ö v e tk ez m én y es  
z s u g o r o d á s o k h o z  é s  p e r i f é r i á s  i d e g r e n d s z e r i  á r t a lm a k h o z  v e 
z e t h e t n e k .  E c s o p o r t b a  l e h e t  s o r o l n i  a  k i s  k i t e r j e d é s ű  ag y 
v é r z é s e k e t  i s ,  a m e ly e k  k é ső b b  J a c k s o n - t i p u s u  e p i l e p s i a  k i 
v á l t ó i  l e h e t n e k .

A k o n d u k to ro k  k o r á b b i  m e g í t é l é s e

A k o r á b b i  f e l f o g á s  s z e r i n t  a k o n d u k t o r o k  a h a e m o p h i l i a  á t ö -  
r ö k i t ő i  a n é l k ü l ,  h o g y  r a j t u k  a  h a e m o p h i l i á s  a l v a d á s z a v a r  ma
n i f e s z t á l ó d n a .  A s z o m b a t h e ly i  h a e m a t o l ó g i a i  gondozó  1949 é s  
1981 k ö z ö t t i  h a e m o p h i l i á s  b e t e g a n y a g á b a n  -  a c s a l á d i  anam na- 
e s i s  f e l v é t e l e  k a p c s á n  -  f i g y e l t ü n k  f e l  a r r a ,  hogy  a k o n d u k 
t o r o n  m i ly e n  g y a k r a n  f o r d u ln a k  e l ő  s z ü l é s - ,  f o g h ú z á s - ,  s é r ü 
l é s -  é s  m ű té t  u t á n i  o l y a n  " u t ó v é r z é s e k " ,  am e ly ek  ^ e g y r é s z t  
t r a n s z f u z i ó t  t e t t e k  s z ü k s é g e s s é ,  m á s r é s z t ,  r o s s z  s e b g y ó g y u l á s 
s a l  é s  e lh ú z ó d ó  k ó r h á z i  á p o l á s s a l  j á r t a k  / 3 ,  4 ,  5 / .  Ez a  meg
f i g y e l é s  v e z e t e t t  a  k o n d u k to ro k  b e h a t ó  v i z s g á l a t á h o z ,  m ajd  
1 9 6 9 -b e n  a r r a  a  f e l i s m e r é s r e ,  h o g y  a  k o n d u k to ro k  e g y r é s z e  p o 
t e n c i á l i s a n  v é r z é k e n y ,  -  e z z e l  a  " v é r z é k e n y  k o n d u k to r "  k a t e 
g ó r i a  f e l á l l í t á s á h o z  / 3 ,  4 , 9 / .

K o n d u k t o r r a l  v é g z e t t  v i z s g á l a t a i n k

A 7 0 -e s  é v e k b e n  e l v é g z e t t  V I I I - a s  é s  I X - e s  f a k t o r  a k t i v i t á s i  
v i z s g á l a t o k  b e i g a z o l t á k ,  hogy az "A" i l l .  " B " - t i p u s u  h ae m o p h i
l i á s  k o n d u k to ro k  e g y r é s z é n é l  a V i l i .  i l l .  a  IX. f a k t o r  a k t i v i 
t á s a  c s ö k k e n t  / 7 / .  1 9 7 9 -b e n  m e g v i z s g á l t  102 V a s - ,  V e sz p ré m - ,  
G y ő r -S o p ro n -  é s  Z a l a  m egyei h a e m o p h i l i á s  k o n d u k to r  k ö z ü l  4 3 -  
n á l  k ó r j e l z ő é n  a l a c s o n y  V I I I - a s  i l l .  IX - e s  f a k t o r  a k t i v i t á s t  
t a l á l t u n k  é s  2 1 - n é l  / 2 0 ,9  %-ban/ v o l t  k l i n i k a i l a g  m a n i f e s z t á 
ló d ó  v é r z é k e n y s é g  k i m u t a t h a t ó  / 1 ,  2 ,  8 / .  9 k o n d u k t o r n á l  / 8,f 
%/ az  a n a m n a e s i s b e n  t r a n s f u s i ó t  s z ü k s é g e s s é  t e v ő  v é r z é s  f o r 
d u l t  e l ő  / s ú l y o s  m e th ro r rh a g ia ,  s z ü l é s  -  f o g h ú z á s  -  t r a u m á k  -  
m ű té te k  m i a t t i  v é r z é s  i l l .  r e o p e r á c i ó k / . E s z e r i n t  a  h aem o p h i
l i á s  konduktorok egy része  vérzékeny, a k i k n é l  a h a e m o s t a s i s  haemo
p h i l i á s  t i p u s u  z a v a r a  b i z o n v i t h a t ó . E zen  k l in ik a i  t a p a s z t a l a t o k ,  
r e n d s z e r e s  " k i t e r j e s z t e t t "  c s a l á d v i z s g á l a t o k  é s  l a b o r a t ó i u m i  
v i z s g á l a t o k  v e z e t t e k  a r r a  a  f e l i s m e r é s r e ,  hogy a h a e m o p h i l i á -  
sok  k i a l a k u l t  g o n d o z á s á h o z  h a s o n l ó a n  a  k o n d u k t o r r a l  f e l k u t a 
t á s r a , r e n d s z e r e s  l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t á r a ,  g o n d o z á s á r a  -  é s  
v e s z é l y h e l y z e t e k b e n  p r o p h y l a t i k u s  v .  tHerapiás s u b s t i t u t i ó s  k e 
z e l é s r e  v an  s z ü k s é g  / 2 .  s z .  á b r a / .

A k o n d u k to r o k  g o n d o z á s a

A f e n t i  t a p a s z t a l a t o k  a l a p j á n  t e t t ü k  r e n d s z e r e s s é  a k o n d u k to 
r o k r a  i s  k i t e r j e s z t e t t  c s a l á d v i z s g á l a t o k a t , az  ö s s z e s  l e h e t s é 
g e s  k o n d u k t o r  f e l k u t a t á s á t ,  r é s z l e t e s  a n a m n a e s i s ü k  e l k é s z í t é 
s é t  é s  h a e m . o s t a s e o l ó g i a i  v i z s g á l a t u k a t  / 6 .  9 / .  E v i z s g á l a t o k
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a l a p j á n  a  k o n d u k t o r o k a t  u n .  haemophiliás i g a z o l v á n n y a l  l á t t u k  
e l ,  am e ly  l e g f o n t o s a b b  v i z s g á l a t i  a d a t a i k a t  é s  a v é r z é s  e s e 
t é n  i n d o k o l t  l e g s ü r g ő s e b b  t e e n d ő k e t  t a r t a l m a z z a .

M inden 14 é v n é l  i d ő s e b b  k o n d u k t o r n á l  / m ű v e l t s é g i  f o k á 
nak  m e g f e l e l ő /  g e n e t i k a i  f e l v i l á g o s i t á s t ,  i l l .  t a n á c s a d á s t  
v é g e z t ü n k .  I g y e k e z tü n k  a  l e h e t s é g e s  v e s z é l y h e l y z e t e k e t  i l l .  
r i z i k ó f a k t o r o k a t  t u d a t o s í t a n i .  S z ü k s é g  e s e t é n  m e g b e s z é l t ü k  
é s  k e z e l ő o r v o s u k a t  l e v é l b e n  t á j é k o z t a t t u k  á h t i e a n c i p i e n s  
t a b l e t t á k  a lk a l m a z á s á n a k  s z ü k s é g e s s é g é r ő l .  A z t  t a n á c s o l t u k ,  
hogy m in d en  s é r ü l é s  v .  s z ü k s é g e s s é  v á l ó  m ű té t  i l l .  s z ü l é s  e -  
s e t é n  a  h a e m a t o l ó g i a i  g ondozóhoz  f o r d u l j a n a k , h o g y  a  p r o p h y l -  
a k t i k u s  s u b s t i t u t i ó s  v é d e lm e t  a l k a l m a z h a s s u k  / 3 . s z . á b r a / .

K o n d u k to ro k  é s  p o t e n c i á l i s a n  h a e m o p h i l i á s  ú j s z ü l ö t t e i k  v é r z é 
s e i n e k  m e g e lő z é s e

A p e r i p a r t u a l i s  i d ő s z a k b a n  i n d o k o l t  p r o p h y lá k t ik u s  t e e n d ő k r e  
c s a k  a k k o r  n y i l i k  l e h e t ő s é g ,  h a  a  k o n d u k to r  e g y ü t t m ű k ö d é s r e  
h a j l a n d ó ,  t e r h e s s é g e  k ö v e t k e z m é n y e i r ő l  id ő b e n  f e l v i l á g o s i t ^ t -  
t u k ,  g r a v i d i t á s a  a l a t t  / m i n t  p o t e n c i á l i s a n  v e s z é l y e z t e t e t t
t e r h e s /  r e n d s z e r e s  e l l e n ő r z é s b e n  r é s z e s ü l .  G y a k o r l a t u n k b a n
a z t  t a n á c s o l t u k ,  hogy  a  h a e m a t o l ó g i a i  g o n d o z ó v a l  t ö r t é n ő  szak
s z e r ű  k o l l a b o r á c i ó  é r d e k é b e n  a  s z ü l é s  a  s z o m b a t h e ly i  M egyei 
K órház s z ü l é s z e t i  o s z t á l y á n  t ö r t é n j e n ,  -  m e r t  i ly m ó d o n  m eg fe 
l e l ő  s z e m é l y i  é s  t á r g y i  k é s z e n l é t  b i z t o s í t o t t .  A s z ü l é s  meg
i n d u l á s a k o r  e l v é g z e t t  ú j a b b  a l v a d á s v i z s g á l a t o k  u t á n  a  haem o
p h i l i a  t í p u s á n a k  é s  a h a e m o s t a s i s  z a v a r  s ú l y o s s á g á n a k  m e g fe 
l e l ő  p r o p h y l á k t i k u s  s u b s t i t u t i ó t  a l k a l m a z tu n k  a s z ü l ő n ő n é l , a  
s z ü l é s t  k ö v e tő e n  p e d i g  a  f i ú  ú j s z ü l ö t t e k e t  / a  k ö l d ö k v é r b ő l  e l
v é g z e t t  h a e m o s t a s e o l ó g i a i  v i z s g á l a t o k  e r e d m é n y é t ő l  f ü g g e t l e 
n ü l /  a z o n n a l  p r o p h y l á k t i k u s  s u b s t i t u t i ó b a n  r é s z e s í t e t t ü k .  A 
f i ú  ú j s z ü l ö t t e k e t  " p o t e n c i á l i s  h a e m o p h i l i á s k é n t "  k e z e l tü k /k ö l 
d ö k e l l á t á s ,  i .m .  i n j e k c i ó  k e r ü l é s e / .  A k é s ő b b ie k b e n  a  haem o
p h i l i á s  ú j s z ü l ö t t e t  á l l a p o t á n a k  m e g f e l e l ő e n  / a  h a e m o p h i l i a  
t i p u s a  é s  s ú l y o s s á g a ,  a  v é r z é s  k l i n i k a i  m e g j e l e n é s e  é s  n a g y 
s á g a /  s u b s t i t u á l t u k  / 4 .  s z .  á b r a / .

K ö v e t k e z t e t é s e k ,  g y a k o r l a t i  t e e n d ő k

A n a m n a e s t ik u s  a d a t o k ,  h a e m o s t a s e o l ó g i a i  v i z s g á l a t o k  é s  a n t i -  
h a e m o p h i l i á s  k é s z í tm é n y e k  a l k a l m a z á s á v a l  e l é r t  k l i n i k a i  e -  
redm ények  a k o n d u k to ro k  p o t e n c i á l i s  v é r z é k e n y s é g é t  b i z o n y í t 
j á k .  A haem oph il iás  b e t e g / e k / f e l k u t a t á s á r a  i r á n y u l ó  e d d i g i  
/h ag y o m án y o s /  c s a l á d v i z s g á l a t o k a t  az  ö s s z e s  l e h e t s é g e s ,  v a l ó 
s z í n ű  é s  b i z t o s  k o n d u k to r  a n a m n a e s t i k u s  é s  h a e m o s t a s e o l ó g i a i  
v i z s g á l a t á v a l  k e l l  k i b ő v í t e n i .

A h a e m o p h i l i á s  k o n d u k t o r o k a t  -  a h a e m o p h i l i á s o k h o z  m in 
d enben  h a s o n l ó  s z e l l e m ű  - g o n d o z á s b a n  k e l l  r é s z e s í t e n i .  T év e s  
az a k o r á b b i  f e l f o g á s ,  hogy  a h a e m o p h i l i á s  ú j s z ü l ö t t  a n y a i  e -  
r e d e t ü  a l v a d á s f a k t o r o k  d i a p i a c é n t á r i s  á t j u t á s a  r é v é n  v é d e t t 
nek  t e k i n t h e t ő .

A s z ü l é s  i d ő s z a k á b a n  e l s z e n v e d e t t  t r a u m á k ,  s é r ü l é s e k  k ö 
v e t k e z t é b e n ,  t o v á b b á  az  é l e t t a n i  k ö ld ö k s e b e n  á t  v é r z é s e k  a l a 
k u l h a t n a k  k i ,  am elyek  s ú l y o s ,  a k á r  l e t a l i s  k o r a i  é s  j e l e n t ő s  
k é s ő i  f u n k c i o n á l i s  k á r o s o d á s o k  o k o z ó iv á  v á l h a t n a k .
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K ö s z ö n e t n y i l v á n í t á s

E z ú t o n  i s  köszönöm  a  hafsnophiliás  k o n d u k t o r o k  e l l á t á s b a n  r é s z t 
v e v ő  s z ü l é s z e k  / I l i é i  G y ö rg y  p r o f e s s z o r  é s  m unkatár
s a i /  , n e o n a t o l ó g u s o k  /G a g y i  D énes f ő o r v o s /
g y e r m e k g y ó g y á s z o k  / C h o ln o k y  P é t e r  p r o f e s s z o r  
é s  m u n k a t á r s a i / ,  t o v á b b á  h a e m a t o l ó g u s  é s  h a -  
e m o s t a s e o l  ó g u s  m u n k a t á r s a i m  /B . Egyed Á g n e s ,B a -  
r i s k a  I l o n a  é s  m u n k a t á r s a i k /  so k é v e s  k ö z r e m ű k ö d é s é t .

IRODALOM

/ 1 /  C z e i z e l  E . , I s t v á n  L . , K e ré n y i  M. , M .T ó th  A . ,  Domby,E.:. 
Négy d u n á n t ú l i  m egye  h a e m o p h i l i á s a i n a k  g e n e t i k a i - e p i d e 
m i o l ó g i a i  v i z s g á l a t a .  O rv o s i  H e t i l a p  / k ö z l é s  a l a t t / .

/ 2 /  C z e i z e l  E . , P á z s y  A . ,  I s t v á n  L. , B a r i s k a  I . j .  A h a e m o p h i
l i a  a k t u á l i s  g e n e t i k a i  k é r d é s e i .  Az O rv o s tu d o m án y  A k tu 
á l i s  P r o b l é m á i . / k ö z l é s  a l a t t / .

/ 3 /  I s t v á n  L. : A d a to k  a  h a e m o p h i l i a  k l i n i k u m á h o z , k e z e l é s é 
h e z  é s  g o n d o z á s á h o z .  K a n d id á tu s i  d i s s z e r t á c i ó .  Szom bat
h e l y ,  1969.

/ 4 /  I s t v á n  L. : A d a to k  a  h a e m o p h i l i a  k l i n i k u m á h o z ,  k e z e l é s é 
h e z  é s  g o n d o z á s á h o z .  O rv o s i  H e t i l a p  1 9 7 1 ,  112 , 3055.

/ 5 /  I s t v á n  L . :  A h a e m o p h i l i a  k e z e l é s é n e k  é s  g o n d o z á s á n a k  i -  
d ő s z e r ü  k é r d é s e i .  E l ő a d á s .  G ra z ,  1 9 7 5 .

/ 6 /  I s t v á n  L . :  A h a e m o p h i l i á s o k  g o n d o z á s a  / K ö n y v f e j e z e t /
OHVI K ö n y v tá ra  6 .  M e d ic in a ,  B u d a p e s t ,  1 978 . 1 5 5 -1 9 1 .

/ 7 /  I s t v á n  L . , B a r i s k a  I . :  Anwendung i m m u n o lo g i s c h e r  M etho
d e n  zum S tu d iu m  d e r  H a e m o p h il ie  A u n d  d e s  von W i l l e -  i 
b r a n d - J ü r g e n s - S y n d r o m s . H ä m o p h i l i e .  I I .  Symposium m i t  
i n t e r n a t i o n a l e r  B e t e i l i g u n g .  P o tz d a m ,  1 5 -1 7 .  0 9 .  1977 . 
1 - 1 4 .

/ 8 /  I s t v á n  L. , C z e i z e l  E . , B a r i s k a  I . ,  Domby E . ,  K e ré n y i  M . , 
M .T óth  A . ,  G ic z y  S . :  H a e m o p h i l i á s  c s a l á d o k b a n  v é g z e t t  
e p i d e m i o l ó g i a i - g e n e t i k a i  v i z s g á l a t o k  G y ő r -S o p ro n ,  V as ,  
V eszp rém , Z a la  m e g y é k b e n .  T r a n s z f u z i ó  1981 . 1 4 ,  39 .

/ 9 /  Z o l t á n  I . ,  B a r i s k a  I . ,  I s t v á n  L. : H a e m o p h i l i á s  k o n d u k to 
r o k  g o n d o z á s a .  E l ő a d á s  V I. H a e m a t o l ó g i a i  k o n g r e s s z u s o n .  
S z e g e d ,  1974.
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O nrtn konduktor nö 
□  nem howmophiiós tórf 
•  *tó konduktor nö 
0  « tto t konduxtar no 
^  n*m vizsodtt gyermekek

a  haemophilas térti 
gí elhat hae mophiiás téri 
0  elhat nem haemophilas tér# 
|J élii nem haemophilas tér#, 

u«Jdok nélkül

2. á b r a
H a e m o p h i l i á s  c s a l á d f a  a  f e l k u t a t o t t  k o n d u k t o r o k k a l  é s  v é r z é k e n y 

be t e  g e k k e l
1 .  n a g y a p a ,  V I I I : C  190 %
2 .  k o n d u k to r  n a g y a n y a ,  V I I I :C  

40 %, V I I I .  R:Ag 160 %
3. k o n d u k to r  a n y a ,  V I I I : C  59 %, 

V I I I .R :A g  100 %
4 .  a  1 3 -a s  é s  1 4 - e s  számú haemo

p h i l i á s  , V I I I : C 59 %,fo g h ú z á s  
u t á n  v é r z e t t

5 - 6 .  e l h a l t  t e s t v é r e , haem o p h i
l i á s  v o l t u k  nem v o l t  t i s z 
t á z h a t ó

7 .  f e l t e h e t ő e n  h a e m o p h i l i á s  
f é r f i ,  f o g h ú z á s  u t á n  v é r 
z e t t , e p i l e p s z i á s  v o l t , k ó r 
h á z b a  nem k e r ü l t ,  26 é v e s  
k o rá b a n  e x i t a l t

8 nem k o n d u k to r  n ö , V I I : C  
80 ■%, V I I I .R : A g  86 %

9 .  nem h a e m o p h i l i á s  f é r f i , a k i 
n ek  u tó d a  n i n c s e n , V I I I : C  
100 %

1 0 .  nem h a e m o p h i l i á s  f é r f i ,  
V I I I : C  60 %

1 1 .  v é r z é k e n y  k o n d u k to r ,  
r é s z l e t e s  k o r t ö r t é n e t é t  
l á s d  a  3 . s z . á b r á n , V I I I :
C 34 %, V I I I . R :  Ag 70 %

12 .  17 é v e s  k o r b a n  n agy  h a 
s i  v é r ö m le n n y e l  o t t h o 
n áb an  e x i t a l t , f e l t e h e t ő 
e n  h a e m o p h i l i á s  f é r f i

1 3 .  s ú l y o s  h a e m o p h i l i á s ,
V I I I : C 1 ,2  %, V I I I . R :
Ag 99 %

1 4 .  f e l t e h e t ő e n  h a e m o p h i l i á s  
5 n a p o s  k o r á b a n  a g y v é r 
z é s b e n  e x i t á l t

1 5 . ,  1 7 . ,  18 . nem h a e m o p h i l i  
á s  f i u k

1 6 . ,  1 9 . ,  2 0 . ,  22. nem k o n 
d u k t o r  l á n y o k

2 1 . i n t e r r u p t i o
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LAJOS ISTVÁN -  ZSUZSA SZABÓ -  ILONA BARISKA -  ANTAL M.TÓTH

PERIPARTUAL TREATMENT OF HEMOPHILIC CONDUCTORS AND THEIR 
NEWBORN INFANTS

The h e m o p h i l i c  b l e e d i n g s  i n  t h e  new born  p e r i o d  a r e  n o t  r a r e .  
B ecau se  o f  t h e  e n d a n g e r i n g  o f  b o t h  t h e  c o n d u c t o r s  and  t h e  h e 
m o p h i l i c  i n f a n t s  t o  b e  b o r n ,  i t  i s  n e c e s s a r y  t o  a t t e n d  t h e  
c o n d u c to r s  d u r i n g  p r e g n a n c y  and  t o  c e n t r a l i z e  t h e  c h i l d b i r t h s  
t o  m a t e r n i t y  w a rd s ,  w h e re  t h e r e  i s  p o s s i b i l i t y  t o  p e r f o r m  t h e  
n e c e s s a r y  h e m o s t a s e o l o g i c  i n v e s t i g a t i o n s  an d  t h e  c o n t r o l l e d  
a im ed  s u b s t i t u t i o n s .

The a u t h o r s  g i v e  a c c o u n t  o f  t h e  p r a c t i c e  o f  t h e  h e m a t o l o 
g i c  w e l f a r e c e n t r e s  S z o m b a th e ly  and  V eszp rém , i n c l u d i n g  18 l a 
b o u r s  o f  15 c o n d u c t o r s ,  i n v e s t i g a t i o n s  o f  11 new born  m a le  i n 
f a n t s ,  t h e  r e s u l t s  o f  7 c a s e s  o f  p r o f i l a c t i c  s u b s t i t u t i o n s .

LAJOS ISTVÁN -  ZSUZSA SZABÓ -  ILONA BARISKA -  ANTAL M.TÓTH

DIE PERIPARTUALE VERSORGUNG DER HAMOPHILIE-KONDUKTORIN UND 
IHRER NEUGEBORENEN

H a e m o p h il ie  B lu tu n g e n  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  g e h ö r e n  n i c h t  zu  
den  S e l t e n h e i t e n .  D ie  g le ic h z e i t ig e  G e fä h rd u n g  d e r  K o n d u k to r in  
und d e r  h ä e m o p h i l i e n  N e u g e b o re n e n  m ach t  e s  n o t w e n d ig ,  d a s s  
man d i e  K o n d u k to r in  w ä h re n d  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t  b e t r e u t  und  
i h r e  G e b u r te n  a u f  G e b u r t s s t a t i o n e n  z e n t r a l i s i e r t ,  wo d i e  n o t 
w en d ig e  h a e m o s t a s e o l o g i s c h e n  U n te r s u c h u n g e n  u n d  k o n t r o l l i e r t e ,  
g e z i e l t e  S u b s t i t u t i o n  m ö g l ic h  i s t .

I n  ih re m  V o r t r a g  b e r i c h t e n  s i e  ü b e r  d i e  A r b e i t  d e r  h a e m a t o l o 
g i s c h e n  B e t r e u u n g s s t a t i o n  von  S zo m b a th e ly  und  V eszp rém , ü b e r  
22 G e b u r te n  von 15 B e t r e u t e n ,  ü b e r  d i e  U n te r s u c h u n g e n  von 13 
n e u g e b o re n e n  Ju n g e n  und ü b e r  d i e  E r g e b n i s s e  v o n  p r o p h i l a k t i -  
s c h e r  S u b s t i t i o n  i n  8 Fällen .
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LAJOS ISTVÁN -  ZSUZSA SZABÓ -  ILONA BARISKA -  ANTAL M.TÓTH

PERINASKIGA PROVIZADO DE LA HEMOFILIAJ KONDUKTOROJ KAJ DE 
I L I A J  NOVNASKITOJ

L a ^ n o v n a s k i t a ^ a j  h e m o f i l i a j  s a n g a d o j  ne a p a r t e n a s  a l  m a lo f -  
t a j o j .  La sam tem pa e n d a n g e r i g o  de l a  k o n d u k t o r o j  k a j  n a s k o n -  
t a j  h e m c f i l i u l o j  n e c e s i g a s  p r i z o r g i  i l i n  jam dum l a  g r a v e d e -  
c o ,  k a j  c e n t r i g i  i l i n  p o r  l a  n a s k o  a l  t i u j  o b s t e t r i k a j  h o s -  
p i t a l k l a s o j , k i é  e b l a s  l a  n e c e s a j  h e m o s t a z e o l o g i a j  e s p l o r o j , 
k a j  e b l a s  an k a ű  l a  c e l i t a ,  k o n t r o l i t a  s u b s t i t u c i o .

La a u t o r o j  r a p o r t a s  p r i  l a  p r a k t i k o  de l a  H e m o ta io g ia  
P r i z o r g a d i n s t i t u t o  e n  u rb o  S z o m b a th e ly  k a j  en  u r b o  V eszprém ; 
p r i  18 n a s k o j  d e  15 p r i z o r g i t a j  k o n d u k t o r o j , p r i  l a  e s p l o r o  
d e  11 v i r - n o v n a s k i t o  j , k a j  p r i  l a  r e z u l t a j  de 7 p r o f i l a k t i k a j  
s u b s t i t u c i o j  .
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ISTVÁN LAJOS -  SZABÓ ZSUZSA -  BARISKA ILONA -  M.TŐTH ANTAL

HEMOFILIÁS KONDUKTOROK ÉS ÚJSZÜLÖTTJEIK PERIPARTUÁLIS ELLÁ
TÁSA

A k o r á b b i  i r o d a l m i  f e l f o g á s  s z e r i n t  a  k o n d u k t o r  nők  c s u p á n  a 
h a e m o p h i l i a  á t v i v ő i  / á t ö r ö k i t ő i /  a n é l k ü l ,  hogy a  v é r a l v a d á s i  
z a v a r  r a j t u k  m a n i f e s z t á l ó d n a  / 1 ,  2 ,  3 , 5 ,  6 ,  8 / .  A V i l l 
á s  é s  IX -e s  p la s m o g e n  a l v a d á s  f a k t o r  a k t i v i t á s a  é s  im munhae- 
m o s t a s e o l ó g i a i  m ó d s z e r e k k e l  t ö r t é n ő  v i z s g á l a t a  ó t a  egyre tö b b  
a d a t  b i z o n y l t j a ,  hogy  a k o n d u k to ro k  .n a g y ré s z e  p o t ő n c i á l i s a n  
v é r z é k e n y  / 1 ,  2 ,  8 ,  1 0 ,  1 2 / .  1 9 6 9 -b e n  e z t  az  á l l a p o t o t  a z  e l 
s ő k é n t  f e l i s m e r t  e s e t b e n  " v é r z é k e n y  k o n d u k to r "  m e g j e l ö l é s s e l  
d e f i n i á l t u k  / 8 ,  1 0 / .

E lőzm ények

Az É sz a k -N y u g a t  M ag y a ro rsz á g o n  1 9 8 0 -8 1 -b e n  f o l y t a t o t t  haemo
p h i l i a  e p i d e m i o l ó g i a i  -  g e n e t i k a i  v i z s g á l a t o k  s o r á n  102 k o n 
d u k t o r t  t a l á l t u n k  / 4 ,  14 , 1 5 / ,  e z ek  k ö z ü l  az  anam nesztikus a -  
d a t o k  / m e t r o r r h a g i a , -  s z ü l é s ,  -  f o g h ú z á s ,  -  t r a u m á k  é s  m ű té 
t e k  u t á n i  v é r z é s /  a l a p j á n  9 - e n  b i z o n y u l t a k  v é r z é k e n y  k o n d u k 
t o r n a k ,  4 3 - n á l  p e d i g  k ó r j e l z ő e n  a l a c s o n y a b b  V I I I .  i l l .  IX . 
f a k t o r  a k t i v i t á s t  é s z l e l t ü n k  / 4 ,  1 0 / .  Ezek a m eg fig y e lé sek  é s  
a d a to k  i n d o k o l t á k  a  k o n d u k to ro k  1 9 6 9 -b e n  b e v e z e t e t t  r e n d s z e 
r e s  s z ű r ő v i z s g á l a t á t  é s  g o n d o z á sb a  v é t e l é t  / 8 ,  9 ,  1 1 / .  A c s a 
l á d v i z s g á l a t o k  a l k a l m á v a l  m inden  l e h e t s é g e s  k o n d u k t o r n á l  h a e -  
m o s t a s e o l ó g i a i  v i z s g á l a t o t ,  g e n e t i k a i  t a n á c s a d á s t  v é g e z tü n k  
é s  a  k o n d u k t o r o k a t  h a e m o p h i l i á s  i g a z o l v á n n y a l  l á t t u k  e l .A  vér
zék en y  k o n d u k to r o k n á l  a k é s ő b b ie k b e n  v e s z é l y h e l y z e t e k  e s e t é n  
p r o p h y l a c t i k u s  v .  t h e r a p i á s  s u b s t i t u t i ó t  v é g e z tü n k  / 1 0 ,  1 1 / .

1 9 6 9 -b en  65 É s z a k - N y u g a t - m a g y a r o r s z á g i  h a e m o p h i l i á s  c s a 
l á d  á t v i z s g á l á s a k o r ,  a c s a l á d f á k  e l k é s z í t é s e k o r  i l l .  a haemo
p h i l i á s  b e t e g e k  u j s z ü l ö t t k o r b a n  e l h a l t  t e s t v é r e i n e k  e p i k r i t i -  
ku s  v i z s g á l a t a  a l k a l m á v a l  f e l t ű n t  az  a g y v é r z é s  g y a k o r i s á g a  /4, 
1 4 / .  A h a e m p o h i l i á s o k  g o n d o z á s a k o r  k i d e r ü l t ,  hogy  a nei.: haem o- 
p h i l i á s o k h o z  k é p e s t  g y a k ra b b a n  f o r d u l  e l ő  u j s z ü l ö t t k o r i  a g y 
v é r z é s r e  v i s s z a v e z e t h e t ő  e p i l e p s i a  / 8 / .

A s z o m b a t h e ly i  H a e m a to ló g ia i  Gondozó 1 9 5 3 .  ó t a  g y ű j t ö t t  
a d a t a i  / 1 3 /  é s  a z  1 9 7 9 -b e n  e l v é g z e t t  É s z a k -N y u g a t - m a g y a ro r s z á 
g i  h a e m o p h i l i a  e p i d e m i o l ó g i a i  t a n u lm á n y  a d a t a i  a l a p j á n  / 4 , 1 4 /

-  u j s z ü l ö t t k o r b a n  e l h a l t  f i ú t e s t v é r e k e t  t a l á l t u n k ,
-  a h a e m o p h i l i a  e l t i t k o l á s á t  t a p a s z t a l t u k ,
-  u j s z ü l ö t t k o r i  a g y v é r z é s r e  v i s s z a v e z e t h e t ő  e p i l e p s i á t  

é s z l e l t ü n k ,
-  a  k o n d u k to ro k  eg y  r é s z é n é l  s z ü l é s  u t á n  f e l l é p e t t  v é r 

z é s  m i a t t  t ö r t é n t  t r a n s f u s i ó k  s z e r e p e l t e k .

Ennek a l a p j á n  úgy Í t é l t ü k  meg, hogy  e  k o n d u k t o r  é s  a s z ü  
l e t e n d ő  ú j s z ü l ö t t  p e r i p a r t u a l i s  v é d e le m r e ,  p r o p h y l a c t i k u s  sub  
s t i t u t i ó r a  s z o r u l .
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B e t e g a n y a g ,  m ó d s z e r ,  e red m én y ek

A s z o m b a t h e l y i  H a e m a t o l ó g i a i  Gondozó g y a k o r l a t á b a n  1 9 7 0 -1 9 8 1 .  
k ö z ö t t  10 k o n d u k t o r  13 s z ü l é s é n é l  / á t l a g  t e s t s ú l y u k  6 7 ,7  k g /  
a l k a l m a z t u n k  p e r i p a r t u a l i s  s u b s t i t u t i ó t  / 1 .  t á b l á z a t / .  A mód
s z e r  l e í r á s á t  i l l e t ő e n  a  1 1 .  s z .  i r o d a l m i  t é t e l r e  u t a l u n k .  A 
10 k o n d u k t o r  13 s z ü l é s é b ő l  8 f i ú  é s  5 l e á n y  s z ü l e t e t t .  A f i 
u k n á l  k ö z v e t l e n ü l  a  s z ü l é s  u t á n  a  k ö ld ö k v é n á n  á t  p r o p h y l a c t i -  
k u s  s u b s t i t u t i ó t  v é g e z t ü n k  a  l e á n y o k  nem r é s z e s ü l t e k  v é d e 
le m b e n .  A 8 f i ú  k ö z ü l  későbbi v i z s g á l a t o k  a l a p j á n  c s a k  5 b i z o 
n y u l t  h a e m o p h i l i á s n a i , t e h á t  3 e s e t b e n  a  s u b s t i t u t i o  f e l e s l e 
g e s  v o l t .  A k é s ő b b i e k  s o r á n  a  s u b s t i t u t i ó b a n  r é s z e s i t e t t  ú j 
s z ü l ö t t e k n é l  s e m m if é l e  -  az  a n t i h a e m o p h i l i á s  k é s z í tm é n y  a d á 
s á v a l  ö s s z e f ü g g é s b e  h o z h a t ó  szö v ő d m én y t  nem é s z l e l t ü n k  / l e g 
h o s s z a b b  m e g f i g y e l é s i  i d ő  12 é v ,  l e g r ö v i d e b b  9 h ó / .

A p e r i p a r t u a l i s  p r o p h y l a c t i k u s  s u b s t i t u t i o  b e v e z e t é s e  ó -  
t a  a  s z o m b a t h e ly i  H a e m a t o l ó g ia i  Gondozó á l t a l  n y i l v á n t a r t o t t  
c s a l á d o k b a n  10 o l y a n  s z ü l é s r ő l  van  tu d o m á s u n k ,  a h o l  nem t ö r 
t é n t  s u b s t i t u t i o s  v é d e le m .  A 10 s z ü l é s b ő l  8 s p o r a d i k u s  haemo
p h i l i a  v o l t  é s  c s a k  2 s z á r m a z o t t  i s m e r t  h a e m o p h i l i á s  G á lá d b ó l .

A v e s z p ré m i  H a e m a t o l ó g ia i  G ondozóban az  e l m ú l t  5 é v  a -  
l a t t  /1 9 7 7 .  -  1 9 8 2 .  k ö z ö t t /

-  4 n y i l v á n t a r t o t t  A - t i p u s u  h a e m o p h i l i á s  f e l e s é g é n e k  ö s z -  
s z e s e n  4 ,

-  5 i g a z o l t ,  v a g y  f e l t é t e l e z e t t  k o n d u k to r n a k  ö s s z e s e n  9 
t e r h e s s é g é r ő l  é r t e s ü l t ü n k .

A t e r h e s e k e t  m in d en  e s e t b e n  g o n d o z á s b a  v e t t ü k .  I n t r a u t e 
r i n  nem m e g h a t á r o z á s t  nem v é g e z t e t t ü n k .  A s z ü l é s  V eszp rém b en ,  
i l l .  o ly a n  i n t é z e t b e n  t ö r t é n t ,  a h o l  a z  e s e t l e g e s  uj s z ü l ö t t k o - .  
r i  h a e m o r r h a g i á s  d i a t h e s i s  e l l á t á s a  b i z t o s í t v a  v o l t .  A v e s z p 
r é m i  s z ü l é s e k  v á r h a t ó  i d ő p o n t j á t  i s m e r t ü k ,  a r r a  f e l k é s z ü l t ü n k .  
S z ü k s é g  e s e t é n  még a s z ü l ő s z o b á b a n  v é r t  v e t t ü n k  az  u j s z ü l ö t t -  
t ő i  o o a g u l a t i ó s  k i v i z s g á l á s  c é l j á b ó l .

A s z ü l é s  e l ő t t  nem v é g e z tü n k  a  t e r h e s e k n é l  p r e v e n t í v  f a k 
t o r p ó t l á s t .  A k í m é l e t e s  s z ü l é s v e z e t é s t  a z o n b a n  m inden  e s e t b e n  
t a p a s z t a l t  s z a k o r v o s  v é g e z t e .  C s á s z á r m e t s z é s  nem t ö r t é n t .

Az u j s z ü l ö t t k o r b a n  nem é s z l e l t ü n k  v é r z é s e s  t ü n e t e k e t . F a k 
t o r p ó t l á s r a  a z  e g y e t l e n ,  már a z  e l s ő  é l e t n a p o n  b i z o n y í t o t t  A- 
h a e m o p h i l i á s  f i ú n á l  sem v o l t  s z ü k s é g .

A 13 é s z l e l t  ú j s z ü l ö t t  m e g o s z l á s á t  a 2 .  t á b l á z a t  m u t a t j a .

U gyanezen  i d ő s z a k b a n  t e r ü l e t ü n k ö n  2 o l y a n  h a e m o p h i l i á s  
f i ú  s z ü l e t e t t  / a z  e g y i k  A - ,  a m á s ik  B - t i p u s u / , a k i k  c s a l á d j á t  
a d d i g  nem i s m e r t ü k ,  i g y  t e r m é s z e t e s e n  nem l e h e t t ü n k  j e l e n  a 
s z ü l é s n é l  sem. M in d k é t  gyerm ek  j á r á s i  k ó r h á z b a n  s z ü l e t e t t .  Az 
u j s z ü l ö t t k o r b a n  e z e k n é l  sem é s z l e l t e k  v é r z é s t ,  b á r  a  k é s ő b 
b i  v i z s g á l a t o k  s z e r i n t  m in d k é t  gyerm ek f a k t o r - a k t i v i t á s a  1-5  
% k ö z ö t t i .  L a b o r a t ó r i u m i l a g  é s  a  v é r z é s e k  s z á m á t  t e k i n t v e  i s  
s ú l y o s  h a e m o p h i l i á s o k .
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B e te g a n y a g u n k b ó l  n é h á n y  é r d e k l ő d é s r e  s z á m o t  t a r t ó  e s e t e t  
r é s z l e t e s e b b e n  i s m e r t e t ü n k .

A - t i p u s u  h a e m o p h i l i á s  k o n d u k to r  k ó r e s e t e :

M.L. / n y i l v á n t a r t á s i  s zá m a :  HA-K/7/ A - t i p u s u  h a e m o p h i l i 
á s  k o n d u k to r  AHG a k t .  43 %, AHG-AA 206 %, 19 é v e s  k o r a  ó t a  ré 
s z e s ü l  g o n d o z á s b a n .  M eg e lő ző en  g y a k ra n  v o l t a k  "kék . f o l t j a i " ,  
f o g h ú z á s  u t á n  k i a l a k u l t  " e r ő s  u t ó v é r z é s "  m i a t t  h e t e k i g  v o l t  
k ó r h á z b a n ,  v á g o t t  s e b e i  s o k á i g  v é r e z t e k ,  l a s s a n  g y ó g y u l t a k .  
S u b s t i t u t i ó s  v éd e lm e ó t a  nem f o r d u l t  e l ő  v é r z é s .  1 9 7 6 -b a n  t ö r 
t é n t  1 .  s z ü l é s e  s u b s t i t u t i ó s  v éd e lem b en  z a j l o t t ,  l e á n y  ú j s z ü 
l ö t t j é t  nem v é d t ü k ,  v é r z é s t  nem é s z l e l t ü n k .  1 9 7 8 -b a n  i n t e r r u p 
t i o  t ö r t é n t ,  p r o p h y l a c t i k u s  s u b s t i t u t i ó t  a l k a l m a z t u n k ,  nem 
v o l t  u t ó v é r z é s e .  1 9 7 9 -b e n  2 .  s z ü l é s e  i s  p r o p h y l a c t i k u s  s u b s t i 
t u t i o  v éd e lm é b en  t ö r t é n t ,  v é r z é s t  e z ú t t a l  sem é s z l e l t ü n k .

B - t i p u s u  h a e m o p h i l i á s  k o n d u k to r  k ó r e s e t e :

S .F .  / n y i l v á n t a r t á s i  száma HB-K-18/ B - t i p u s u  h a e m o p h i l i 
á s  k o n d u k t o r  IX . f a k t o r  a k t .  23 %, 26 é v e s  k o r a  ó t a  g o n d o z z u k .  
M eg e lő ző en  f o g e x t r a c t i ó k ,  t o n s i l l e c t o m i a , .  s ő t  n ő g y ó g y á s z a t i  
v i z s g á l a t  -után  i s  " e r ő s  u t ó v é r z é s e ^ "  v o l t a k ,  g y a k ra n  a la k u l ta k  
k i  "k ék  f o l t o k " .  S u b s t i t u t i ó s  véde lem ben  t ö b b  Í z b e n  t ö r t é n t  u -  
t ó v é r z é s - m e n t e s  f o g e x t r a c t i ó .  30 é v e s  k o r b a n  s z ü l t ,  7 , 8  E / k g .  
PCC v é d e lm e t  a l k a l m a z t u n k .  A s z ü l é s t  k ö v e t ő  7 .  n a p i g  nem v o l t  
v é r z é s e ,  -  a k k o r  u t e r i n a l i s  e r e d e t ű  u t ó v é r z é s  l é p e t t  f e l .  A 
k i a l a k u l t  an a em ia  m i a t t  3 p a l a c k  w s . c o n c e n t r a t u m o t  é s  7 p a 
l a c k  AHP-t k a p o t t .  A s z ü l é s  u t á n i  50. n ap o n  n on  A -non B h e p a t i 
t i s  z a j l o t t  l e ,  am ely  g y ó g y u l t .

A h a e m o p h i l i a  e l t i t k o l á s a

B.M. / n y i l v á n t a r t á s i  száma H A - K -8 /A - t ip u s u  h a e m o p h i l i á s  
k o n d u k t o r  A H G - a k t i v i t á s a  29 %, AHG-AA 47 1 9 6 9 -b e n  t ö r t é n t
1 .  s z ü l é s é n é l  k o n d u k to r  v o l t á t  e l h a l l g a t t a .  19^70-ben t ö r t é n t
2 . s z ü l é s é n é l  i s  e l h a l l g a t t a ,  hogy h a e m o p h i l i á s  k o n d u k t o r  / e k 
k o r  m ár i g a z o l v á n n y a l  i s  r e n d e l k e z e t t / .  Enyhe a s p h y x i á b a n  l e 
vő  f i ú  ú j s z ü l ö t t j é t  é l e s z t e t t é k ,  s z ü l é s t  k ö v e t ő e n  n a g y f o k ú  sá
p a d t s á g ,  g y o r s a n  s ú ly o s b o d ó  an a em ia  a l a k u l t  k i .  24 ó r á s  k o r á 
b a n  t r a n s f u s i ó v a l  nem b e f o l y á s o h a t ó  s ú l y o s  a n a e m ia  t ü n e t é v e l  
e x i t á l t .  A b o n c o l á s  m i n i m á l i s  l é p r u p u r á t  é s  e b b ő l  _ k i f e j l ő d ő  
n a g y  h a s ü r e g i  v é r ö m le n y t  t a l á l t .  L e g k ö z e le b b i  s z ü l é s é r e  1 9 7 3 -  
b a n  k e r ü l t  s o r .  Anya é s  ú j s z ü l ö t t j e  p e r i p a r u a l i s  p r o p h y l a c t i 
k u s  s u b s t i t u t i ó b a n  r é s z e s ü l t .  Sem a g y e rm e k á g y b a n ,  sem az  u j -  
s z ü l ö t t k o r b a n  nem é s z l e l t ü n k  v é r z é s t .  A f i ú  ú j s z ü l ö t t  AHG-ak- 
t i v i t á s a  5 % v o l t ,  h a e m o p h i l i á s n a k  b i z o n y u l t .  A j e l e n l e g  9 é -  
v e s  gyerm ek t e s t i l e g  é s  s z e l l e m i l e g  j ó l  f e j l ő d i k .

AHG i n h i b i t o r  k i a l a k u l á s á v a l  k a p c s o l a t o s  m e g f i g y e l é s e k  v é d e t 
t e k n é l  é s  nem v é d e t t e k n é l

K .L . / n y i l v á n t a r t á s i  száma HA-K-10/ A - t i p u s u  h a e m o p h i l i 
á s  k o n d u k to r  AHG a k t i v i t á s a  36 %, AHG-AA 60 %. 1970r-ben t ö r 
t é n t  1 .  s z ü l é s e k o r  nem r é s z e s ü l t  v é d e le m b e n ,  f i a  h a e m o p h i l i á s -
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n a k  b i z o n y u l t  / ÁGH a k t i v i t á s  0 , 4  %, AHG-AA 100 %. 7 é v e s  k o 
r á i g  70 a lk a lo m m a l  r é s z e s ü l t  s u b s t i t u t i ó b a n ,  -  a k k o r  a lacsony  
t i t e r ü  A H G - i n h i b i t o r t  é s z l e l t ü n k ,  am e ly  a z ó t a  t ö b b i z b e n  v o l t  
k i m u t a t h a t ó .  1 9 7 3 -b a n  t ö r t é n t  s z ü l é s e k o r  an y a  é s  ú j s z ü l ö t t j e  
p r o p h y l a c t i k u s  s u b s t i t u t i ó b a n  r é s z e s ü l t .  Gyermeke h a e m o p h i l i -  
á s n a k  b i z o n y u l t  /AHG a k t i v i t á s  3 ,8  %, AHG-AA 100 %. 9 é v e s  ko
r á i g  49 a lk a lo m m a l  r é s z e s ü l t  s u b s t i t u t i ó b a n ,  AHG i n h i b i t o r  ed
d i g  nem v o l t  k i m u t a t h a t ó .

G .F . / n y i l v á n t a r t á s i  száma H A -K -40/ A - t i p u s u  h a e m o p h i l i -  
á s  k o n d u k to r  AHG a k t i v i t á s a  66 %, AHG-AA 70 %. T e r h e s s é g e  a -  
l a t t  nem j á r t  g o n d o z á s r a ,  nem S z o m b a th e ly e n  s z ü l t .  1 9 7 3 -b an  
t ö r t é n t  1. s z ü l é s é b ő l  h a e m o p h i l i á s  gy erm ek  s z ü l e t e t t  /AHG a k 
t i v i t á s  0 , 8  %, AHG-AA 175 %, .H a so n ló k é p p e n  az  1 9 7 6 -b a n  t ö r 
t é n t  2 .  s z ü l é s é b ő l  i s  /AHG a k t i v i t á s  0 , 7  %, AHG-AA 80 %/. Ha
e m o p h i l i á s  g y e r m e k e i  t ö b b  Í z b e n  s z o r u l t a k  s u b s t i t u t i o j a .  A 2. 
t e r h e s s é g b ő l  s z ü l e t e t t  h a e m o p h i l i á s  f i ú n á l  / a k i  nem r é s z e s ü l t  
a  s z ü l é s  u t á n  p r o p h y l a c t i k u s  s u b s t i t u t i ó b a n /  5 é v e s  k o rá b a n  a 
2 0 .  s u b s t i t u t i o  u t á n  a l a c s o n y  t i t e r ü  AHG i n h i b i t o r t  t u d tu n k  
k i m u ta tn i .
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1 , t á b l á z a t
A p e r i p a r t u a l i s  s u b s t i t u t i o  a d a t a i  

/ S z o m b a th e ly /

Ant i h a e m o p h i 1 i á s  
k é s z í tm é n y Adag S zü lé 's e k

száma M e g je g y z é s

AHP 15 m l /k g 10 H e p a t i t i s  nem f o r 
d u l t  e l ő

K r y o p r a e c i p i t a -
tum

8 E /k g 2 K e p a t i t i s  nem f o r 
d u l t  e l ő

PCC 8 E /k g 1 S z ü l é s  u t á n i  5 0 . n a p 
t ó l  non  A non B h e 
p a t i t i s  z a j l o t t  l e ,  
g y ó g y u l t

2 .  t á b l á z a t
A V eszprém ben  é s z l e l t  13 ú j s z ü l ö t t  m e g o s z l á s a

Az ú j s z ü l ö t t  
neme E g é s z s é g e s Nem v i z s g á l t u k  Haemophiliás 

/ t ü n e t m e n t e s  / i l l . konduktor*

H a e m o p h i l iá s o k f e l e s é g e i n e k u j  s z ü l ö t t j e i

f i ú - -

l e á n y - 4

K o n d u k to ro k  ú j s z ü l ö t t j e i

f i ú 4 1

l e á n y - 2 2

*l a b o r a t ó r i u m i  m ó d sze rek  / f a k t o r  a n t i g e n ,  i l l .  a k t i v i t á s  meg
h a t á r o z á s /  a l a p j á n
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IMRE HORVÁTH

VITAMIN K PROPHYLAXY IN AGE OF INFANCY

The v i t a m i n  K^ i n  t h e  n a t u r e  c o u l d  de fo u n d  a b u n d a n t l y , howe
v e r  i n  t h e  human o r g a n i s m  t h e  c o l i  b a c t e r i e s  o f  t h e  c o l o n  a r e  
a l s o  a b l e  t o  p ro d u c e  v i t a m i n  K~. The d a i l y  r e q u i r e m e n t  i n  v i 
t a m in  K o f  an i n f a n t  i s  0 , 1 5 - 0 , 2 5  u g /k g .  The q u a n t i t y  o f  v i 
t a m in  K g e t t i n g  o v e r  t h e  p l a c e n t a  i s  i n s u f f i c i e n t ,  t h e r e f o r e  
t h e  s t o r e d  v i t a m in  K i s  n o t  enough  i n  t h e  i n f a n t .  The c o l o s t 
rum c o n t a i n s  somewhat f e w e r  q u a n t i t y  from  v i t a m i n  K a s  l a t e r  
t h e  m o t h e r ' s  m i lk .  The w om an 's  m i lk  c o n t a i n s  v i t a m i n  K o f  
15 u g /1  w h i l l  t h e  f u l l  cow-mi’l k  c o n t a i n s  v i t a m i n  K o f  60
u g /1  t h e  d e f a t t e d  c o w -m ilk  35 y g / 1 .  Many o f  c l o t t i n g  f a c t o r s  
c o u l d  be p ro d u c e d  by l i v e r  o n l y  a t  p r e s e n c e  o f  v i t a m i n  K .T h a t  
i s  p a r t i c u l a r l y  v a l i d  f o r  p r o t h r o m b i n e , h o w e v e r  t h e  co n d it io n t  
a r e  t h e  same a l s o  f o r  t h e  f a c t o r s  V I I . ,  IX . a n d  X.

The lo w e s t  l e v e l  o f  p r o th r o m b in e  i s  r e a c h e d  a t  2nd -  4 th  
day  o f  l i f e  and a p p e a r s  a s  c l i n i c a l  p i c t u r e  o f  d i s e a s e d  haemo
s t a s i s  o r  m e len a  n e o n a to r u m .  T h i s  fo rm  o f  t h e  h a e m o p h i l i a  a t  
ag e  o f  i n f a n c y  r e a c t s  w e l l  a t  g i v i n g  o f  v i t a m i n  K.

The h y p o p ro th ro m b in a e m ic  b l e e d i n g s  a t  a g e  o f  i n f a n c y  c o 
u l d  be m o d e ra te d  o r  e l i m i n a t e d  by p r o f i l a c t i c  d o s i n g  o f  v i t a 
min K.

IMRE HORVÁTH

DIE K-VITAMIN-PROPHYLAXE IM NEUGEBORENENALTER

K-^-Vitamin kommt i n  d e r  N a tu r  i n  g r o s s e n  Mengen v o r ,  a b e r  im 
m e n s c h l i c h e n  O rg an ism u s  s i n d  au c h  d i e  K o l i b a k t e r i e n  im D ic k 
darm  f ä h i g  K2- V i ta m in  zu  e r z e u g e n .  N e u g eb o ren e  b r a u c h e n  e i n e  
t ä g l i c h e  K-Vxtamiminmenge Von 0 , 1 5 - 0 , 2 5  u g / k g s .  D ie K -V i ta m in -  
m enge, d i e  d u rc h  d i e  P l a z e n t a  kommt, i s t  s e h r  g e r i n g , d a h e r  h a t  
d a s  N eu g eb o ren e  n u r  w e n ig  K -V ita m in .  Das K o lo s t r u m  e n t h ä l t  e t 
was w e n ig e r  K -V itam in  a l s  d i e  s p ä t e r e  M u t t e r m i l c h .  Der K - V i t a -  
m i n g e h a l t  d e r  F ra u e n m i lc h  b e t r ä g t  15 u g / 1 ,  w ä h re n d  d i e  K u h v o l l 
m i l c h  60 , d i e  a b g e ra h m te  K uhm ilch  35 u g /1  K -V ita m in  e n t h ä l t .

Die L e b e r  kann  e i n e  g an z e  R e ih e  von G e r i n n u n g s f a k t o r e n  nur 
b e i  Vorkommen von K -V ita m in  p r o d u z i e r e n .  B e s o n d e r s  g i l t  d a s  f ü r  
d a s  P r o th r o m b in ,  a b e r  ä h n l i c h  i s t  d i e  Lage b e i  den  F a k t o r e n  VII, 
IX. und X.
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D ie  P r o t h r o m b i n - K o n z e n t r a t i o n  e r r e i c h t  am 2 . - 4 .  L eben
s t a g  d a s  n i e d r i g s t e  N iv e a u  und d a s  z e i g t  s i c h  i n  d e n  k l i n i 
s c h e n  B i l d e r n  d e r  H aem atem ese  b e i  B l u t e r k r a n k h e i t  o d e r  M ele -  
n a  n e o n a to r u m .  D ie s e  Form von B l u t e r k r a n k h e i t  b e i  Neugebo
r e n e n  r e a g i e r t  g u t  a u f  E in g a b e  von K -V ita m in .

D ie  h y p o p r o th r o m b in a e m is c h e n  N e u g e b o re n e n -B lu tu n g e n  k ö n 
n e n  d u rc h  p r o p h y l a k t i s c h e  E in g a b e  von K -V i ta m in  g e m ä s s i g t  
o d e r  v e r m i n d e r t  w e r d e n .

IMRE HORVÁTH

PROFILAKTIKO PER VITAMINO K EN NOVNASKITAGO

V i ta m in o  K. e s t a s  t r o v e b l a  g r a n d k v a n t e  en  l a  n a t u r o ,  s e d  an 
k a u  l a  b a k t e r i o j  c o l i  e n  l a  cekumo p o v a s  p r o d u k t i  v i t a m in o n  
K2 - La t a g a  b ezono  d e  l a  n o v n a s k i t o  e l  v i t a m i n o  K e s t a s  0 , 1 5 -  
- 6 , 2 5  u g / k g - k o r p o p e z o .  La k v a n to  k i u  t r a i r a s  l a  p l a c e n t o n ,  
e s t a s  n e s i g n i f a ,  p r o  t i o  l a  k o m p le to  de l a  v i t a m i n o  K en  l a  
l a  n o v n a s k i t o  e s t a s  m a l m u l t a .  La k o l o s t r o  h a v a s  iom  m a l p l i  vi 
t a m in o n  K o l  l a  p o s t a  p a t r i n l a k t o .  La en h a v o  de  l a  v i t a m in o  K 
e s t a s  e n  l a  p a t r i n l a k t o  15 u g / l i t r o ,  en  l a  k o m p l e t a  b o v i n l a k -  
t o  6 0 ,  e n  l a  s e n g r a s a  b o v i n l a k t o  35 u g / l i t r o .

La h ep a £ o  p r o d u k t e b l a s  m u l tn o m b ra jn  k o a g u ü g f a k t o r o j n
n u r  k a n  l a  ö e e s t o  d e  v i t a m i n o  K. 6 e f e  v a l i d a s  § i  p r i  l a  p r o -  
d u k to  de  l a  p r o t r o m b i n o  s e d  a n k a u  de l a  V l l - a ,  I X - a ,  X-a fa k  
t o r o j .

La a k t i v e c o  de l a  p r o t r o m b i n o  a t i n g a s  l a  p l e j  m a l a l t a n  
n i v e l o n  en  l a  2 - 4 - a j  v i v t a g o j , k a j  m a n i f e s t i g a s  k l i n i k e  k i e l  
p a t o l ó g i a  h em o rag iem o ,  h em ate m e zö ,  au  n o v n a s k i t m e l e n o . T iu j  
fo rm o j  de  l a  n o v n a s k i t a g a j  s a n g a d o j  bone  r e a g a s  p o s t  l a  dono 
de  v i t a m i n o  K.

La h i p o p r o t r o m b i n e m i a j n  n o v n a s k i t a g a j n  h e m o r a g i o jn  o n i  
p o v a s  r e d u k t i  a& p r e v e n t i  p e r  p r o f i l a k t i k a  d o n ad o  de  v i t a m in o  
K.
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HORVATH IMRE

UJSZÜLÖTTKORI K-VITAMIN PROFILAXIS

1 8 9 4 -b e n  i r t a  l e  Towsend / 3 3 /  a z t  a z  u j s z ü l ö t t k o r i  h a e m o r rh a -  
g i a s  d i a t h e s i s t  " h e m o r r h a g ic  d i s e a s e  o f  t h e  n e w b o rn "  /m o rb u s  
h a e m o r rh a g iu c u s  n e o n a to ru m  -  m . h . n . /  n é v e n ,  a m e l y r e  a 2 -3 .  é -  
l e t n a p o n  v á r a t l a n u l  f e l l é p ő  s ú l y o s  g a s t r o i n t e s t i n a l i s - ,  k ö l 
d ö k c s o n k -  , v agy  k ü lö n b ö z ő  b e l s z é r v i  v é r z é s e k  j e l l e m z ő e k .  A 
k ó r k é p e t  j ó l  e l  l e h e t e t t  k ü l ö n í t e n i  a k l a s s z i k u s  h a e m o p h i l i á -  
t ó l ,  é s  eg y éb  ú j s z ü l ö t t k o r !  v é r z é s e s  á l l a p o t o k t ó l .  K e z e l é s  
n é l k ü l  az ú j s z ü l ö t t e k  5 -3 0  %-a m e g h a l t .  Az e l h a l t  ú j s z ü l ö t t e k  
b o n c o l á s á n á l  k i t e r j e d t  v é r z é s e k e t  t a l á l t a k  k ü l ö n ö s e n  a m e l l é k 
v e s é k b e n ,  a z  ag y b a n ,  a v e s é k b e n  é s  a m á jb an .  A z o k n á l  a z  ú j s z ü 
l ö t t e k n é l ,  a k i k  a 3 - 5 .  é l e t n a p o t  t ú l é l t é k ,  a b e t e g s é g  s p o n tá n  
g y ó g y u l t .

A k é s ő b b ie k  s o r á n  k a p c s o l a t o t  t a l á l t a k  a  v é r z é s  s ú l y o s s á 
ga é s  az  ú j s z ü l ö t t e k  p r o t h r o m b i n - s z i n t j e  k ö z ö t t  / 3 7 / ,  m ajd  a z t  
i s  l e i r t á k ,  hogy  nem csak  a  p r o t h r o m b i n - s z i n t  j e l e n t ő s  c s ö k k e 
n é s é v e l  k e l l  e z e k n é l  az  ú j s z ü l ö t t e k n é l  s z á m o l n i ,  de  v a la m e n y -  
n y i  un .  p r o th r o m b in  ko m p lex  f a k t o r é v a l  / I I . ,  V I I . ,  IX . é s  X. 
f a k t o r / i s  / 2 0 / .

A k ó rk é p  g y a k o r i s á g á t  a  s z e r z ő k  -  k ü lö n b ö z ő  k o ro k b a n  -  
j e l e n t ő s e n  e l t é r ő n e k  t a l á l t á k : .  Towsend / 3 3 /  1 8 9 4 - b e n  m inden 
5 0 0 - 1 .0 0 0 .  S m ith  / 2 9 / ,  1 9 6 6 -b a n  m inden 2 0 0 -4 0 0  ú j s z ü l ö t t n é l  
é s z l e l t  i l y e n  b e t e g s é g e t .  Az e l t é r ő  g y a k o r i s á g o t  -  a k o ro n 
k é n t  k ü lö n b ö z ő  d i a g n o s z t i k u s  l e h e t ő s é g e k  m e l l e t t  -  az a l á b b i  
okok m a g y a r á z h a t j á k :

1 .  k ü lö n b ö z ő  t á p l á l á s i  s z o k á s o k ;  tö b b e k  v é le m é n y e  s z e r i n t  /2 4 ,  
2 8 ,  30/ a t i s z t á n  a n y a t e j j e l  t á p l á l t a k n á l  a  m . h . n .  e l ő f o r 
d u l á s a  g y a k o r ib b ,  de v an  o l y a n  s z e r z ő  i s  / 2 1 / ,  a k i  i l y e n  
ö s s z e f ü g g é s t  nem t a l á l t ;

2 .  a z  an y a  s z o c i á l i s  h e l y z e t e ,  t á p l á l t s á g i  á l l a p o t a ,  é v s z a k i  
in g a d o z á s o k  / 2 7 / ;

3 . a z  an y a  á l t a l  a t e r h e s s é g  a l a t t  s z e d e t t  g y ó g y s z e r e k :  f e n o -  
b a r b i t u r a t ,  D ip h e d a n ,  o r a l i s  n a t i c o a g u l a n s o k , P h e n y b u t a z o n , 
R ifa m p y c in  k á r o s  h a t á s ú a k .

A m .h .n .  k e z e l é s é r e  a K - v i t a m i n t  a 3 0 -a s  é v e k  v ég é n  k e z d 
t é k  a l k a l m a z n i ,  de ez  a  k e z e l é s  c s a k  a 4 0 -e s  é v e k b e n  v á l t  á l 
t a l á n o s s á .

A K -v i t a m in  f e l f e d e z é s e ,  e l ő f o r d u l á s a

A K - v i t a m i n t  1 9 2 9 -b e n  Dam / 8 /  i s m e r t e t t e .  Ha c s i r k é n e k  o ly a n  
t á p l á l é k o t  a d t a k ,  a m e ly b ő l  a  z ö l d  növények  h i á n y o z t a k ,  v é r z é 
s e k  k ö z e p e t t e  e l p u s z t u l t a k .  K ésőbb mások i s  m e g á l l a p í t o t t á k , 
hogy  a  fű b e n  é s  a z ö l d  l e v e l e k b e n  egy  z s i r b a n  o ld ó d ó  anyag
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v a n ,  am ely  e z t  a  v é r z é k e n y s é g e t  g y ó g y í t a n i  k é p e s .  E z t  az  a n y a 
g o t  c o a g u l a t i ' ó s  v i t a m i n n a k  n e v e z t é k  e l ,  i n n e n  s z á r m a z i k  a K- 
v i t a m i n  m e g j e l ö l é s .  K é m i a i l a g  eg y  n a f t o k i n o n  g y ű r ű b ő l  é s  a hoz
zá  c s a t l a k o z ó  i z o p r é n ,  v a g y  ah o g y  l e g ú j a b b a n  n e v e z i k ,  p r e n i l  
o l d a l l á n c b ó l  á l l .  Ha 20 ~~ s z é n a to m o s  a  p r e n i l  gyök  K-^, 30
s z é n a t o m o s ,  ^ - v i t a m i n n a k  n e v e z z ü k .  Az e l ő b b i t  f i l l o k i n o n n a k , 
a i  u t ó b b i t  m e n ak in o n n a k  i s  s z o k t á k  h iv n i .M a  m ár mindkettőt sz in 
t e t i k u s  u tó n  i s  e l ő á l l í t j á k  / p l .  k o n a k io n  s z i n t e t i k u s  K , - v i t a 
m i n / .  A n a p h t o k i n i n  v á z b ó l  k i i n d u l v a  v i z o l d é k o n y  a l a k o k i s  k é 
s z í t h e t ő k  / 1 .  á b r a / .

A K . - v i t a m i n  a  t e r m é s z e t b e n  n ag y  m e n n y is é g b e n  m e g t a l á l h a 
t ó  a z  e lő b b  e m l i t e t t  z ö l d  n ö v é n y e k b e n ,  de az  e m b e r i  s z e r v e z e t 
b e n  a  v a s t a g b é l  b a k t é r i u m a i ,  f ő l e g  a  C o l i  b a k t é r i u m o k  i s  k é 
p e s e k  K - v i t a m i n t ,  K ^ - v i t a m i n t  e l ő á l l í t a n i  / 4 / .  Az ú j s z ü l ö t t  na
p i  K—v i t a m i n  ig é n y e ^  0 , 1 5 - 0 , 2 5  u g / k g s .  A p l a c e n t á n  á t j u t ó  K -v i -  
t a m i n  m en n y iség e  j e l e n t é k t e l e n ,  i g y  az ú j s z ü l ö t t  K-vitamin k é s z 
l e t e  k i c s i .  A k o l o s z t r u m  v a l a m i v e l  k e v e s e b b e t  t a r t a l m a z ,  m in t  
a z  későbbi a n y a t e j . A n ő i  t e j  K - v i t a m in  t a r t a l m a  15 u g / l , a  t e l 
j e s  t e h é n t e j é  60 u g / 1 ,  a  f ö l ö z ö t t  - t e h é n t e j é  p e d i g  35 u g / 1 .
H e l y t e l e n  t á p l á l k o z á s  m i a t t  k i a l a k u l t  K - v i t a m in  h i á n n y a l  s z i n 
t e  c s a k  k í s é r l e t e s  k ö r ü lm é n y e k  k ö z ö t t  l e h e t  t a l á l k o z n i .  E z z e l  
sze m b e n  a m á j b e t e g s é g e k e t ,  v a l a m i n t  a b é l f l ó r a  e l é g t e l e n  műkö
d é s é t  s o k k a l  g y a k r a b b a n  k ö v e t i  K -v i t a m in  h i á n y ,  i l l .  annak  k ö 
v e tk e z m é n y e ,  a v é r z é k e n y s é g .

A K - v i t a m i n  a l k a l m a z á s a  m . h . n . - b a n

W addel  é s  m t s a i  / 3 7 /  1 9 3 9 -b e n  i r t á k r  l e  a K - v i t a m i n  s z e r e p é t  a
m . h . n .  a e t i o l ó g i á j á b a n ,  p r e v e n c i ó j á b a n  é s  k e z e l é s é b e n .  Hason
l ó  j ó  e r e d m é n y e k r ő l  s z á m o l t  be tö b b e k  k ö z ö t t  G rossm an  /1 6 /  
1 9 4 1 - b e n ,  Lawson / 2 2 /  1 9 4 3 - b a n ,  Dyggve / 1 0 /  1 9 5 0 - b e n ,  Dam é s  
m t s a i  / 9 /  1 9 5 2 -b e n  . Az 5 0 ~ e s  é v e k b e n  p e d i g  k ü l ö n ö s e n  Owen /26/, 
H a r tm a n n  / 1 8 /  é s  A b a l l i  / 4 /  m u n k ásság a  e g é s z í t e t t e  k i  a  ko 
r á b b i  i s m e r e t e k e t  a z z a l ,  hogy  nem csak  a  p r o t h r o m b i n  k é p z é s h e z  
s z ü k s é g e s  K - v i t a m i n ,  hanem  a  V I I ,  IX é s  X -e s  f a k t o r o k h o z  i s  
/ 1 .  t á b l á z a t / .  É r d e k e s s é g  s z á m u n k ra ,  hogy e z e k b e n  a k ö z lem é
n y e k b e n  a K -v i t a m in  h a t á s  i g a z o l á s á r a  a p r o t h r o m b i n  id ő  m el
l e t t ,  a  c i r k u m c i z i ó n á l  f e l l é p ő  k é s ő i  v é r z é k e n y s é g e t  t e l j e s  é r 
t é k ű  v i z s g á l ó  e l j á r á s n a k  f o g a d t á k  e l .

Már e k k o r  f e l v e t ő d ö t t  az  ú j s z ü l ö t t k o r !  p r o f i l a k t i k u s  K- 
v i t a m i n  a d á s ,  a z o n b a n  g á t o t  s z a b t a k  á l t a l á n o s  e l t e r j e d é s é n e k  
a z  id ő k ö z b e n  m e g j e l e n ő  o l y a n  k ö z le m é n y e k ,  a m e ly e k  m e g k é rd ő je 
l e z t é k  a K -v i t a m in  a l k a l m a z h a t ó s á g á t ,  u g y a n i s  a  K - v i t a m i n t  
t e t t é k  f e l e l ő s s é  a  k e z e l é s t  k ö v e t ő  h a e m o l y t i c u s  a n a e m i á é r t  é s  
a  j e l e n t ő s  i c t e r u s o k é r t  / 1 3 ,  38 , 39, 1 2 / .  E z z e l  szemben a 
6 0 - a s  év ek  e l e j é n  m ár t ö b b  k u t a t ó ,  e l s ő s o r b a n  V i e t t i  / 3 5 ,  36 /,  
A b a l l i  / 1 ,  2 /  é s  C o r n e r  / 6 /  r á m u t a t o t t ,  hogy  a z  e m l i t e t t  k á 
r o s  m e l l é k h a t á s o k  o k a  a  t ö b b  n a p i g  a d o t t ,  -nagy  d ó z i s u  /2 0 -8 0  
m g /n a p /  K - v i t a m in  / 1 7 ,  7 ,  5 /  t o v á b b á ,  hogy e n n é l  k i s e b b  dó
z i s  i s  h a t á s o s  é s  nem s ú l y o s b í t j a  az  u j s z ü l ö t t k o r i  i c t e r u s t .  
C o r n e r  é s  m t s a i  / 6 /  még k o r a s z ü l ö t t e k b e n  i s  i g a z o l t á k ,  hogy 
a z  i c t e r u s  fo k a  a  g e s t a t i o s  k o r t ó l  f ü g g ö t t  é s  nem a  kü lö n b ö ző ,  
d e  k i s  d ó z i s b a n  a d o t t  K - v i t a m i n t ó l .
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E zekben  az  é v e k b en  v á l t  á l t a l á n o s s á  a  K - v i t a m in  ú j s z ü l ö t t 
k o r !  p r o f i l a t i k u s  a l k a l m a z á s a  é s  G e l l i s  / 1 4 /  1 9 6 9 -b e n  a  k ö v e t 
k ez ő k ép p en  f o g l a l t a  ö s s z e  az  a k k o r i  h i v a t a l o s  á l l á s p o n t o t  e b 
ben  a té m á b a n :

"A m ú l t  ö s s z e s  v i t á i  e l l e n é r e ,  mi h i s s z ü k ,  h o g y  a b i z o n y i t é k o k  
t ú l s ú l y a  v i l á g o s a n  m u t a t j a  a z o k a t  az  e l ő n y ö k e t ,  am elyek  a  s z ü 
l e t é s  u t á n  az  ú j s z ü l ö t t e k n e k  k i s  d ó z i s b a n  a d o t t  K - v i t a m i n t ó l  
s z á rm a z n a k .  Az m in d en k ép p en  l á t s z i k ,  hogy  n i n c s  se m m ifé le  o k  
e k é s z í tm é n y  v i s s z a t a r t á s á r a  é s  mi nagyon  s z e r e t n é n k  r e m é l n i ,  
hogy e  tém a nem fo g  f e l v e t ő d n i  l e g a l á b b  még 10 év en  á t .  20 é v  
még jo b b  l e n n e . "

A g y a k o r l a t b a n  k l i n i k a i  v o n a lo n  ügy t ű n t ,  hogy ez  i g y  i s  
v a n ,  az  e l m é l e t i  k u t a t á s o k  azo n b an  to v á b b  f o l y t a k ,  de már s e j t  
é s  m o l e k u l á r i s  s z i n t e n .

A K -v i t a m in  h a tá s m e c h a n iz m u s a

A K - v i t a m i n - h i á n y t ,  a  v é r z é k e n y s é g  p a th o m e c h a n iz m u s á t  e l é g  pon- 
t o s a n  i s m e r j ü k .  T u d ju k ,  hogy a  máj az  u n .  K - v i t a m in  d e p e n d e n s  
a l v a d á s i  f a k t o r o k a t  /más n év e n  p r o th r o m b in  ko m p lex  t é n y e z ő k e t / ,  
v a g y i s  a I I . ,  V I I . ,  IX . é s  a X. a l v a d á s i  f a k t o r t  c s a k i s  K - v i t a 
min j e l e n l é t é b e n  t u d j a  e l ő á l l i t a n j .  / 2 .  á b r a / .  A K -v i t a m in  b é l 
b ő l  t ö r t é n ő  f e l s z í v ó d á s á h o z  e p é r e  van  s z ü k s é g .

Nem e l d ö n t ö t t  a z o n b an  az  a k é r d é s ,  h o g y  a  K -v i t a m in  a  p r o 
th ro m b in  k é p z é s  m ely  p o n t j á n  l é p  b e .  J e l e n l e g  l e g a l á b b  n é g y f é 
l e  e l k é p z e l é s  i s m e r t ,  am ely  a K -v i t a m in  h a t á s m ó d j á r a  v o n a t k o 
z i k  / 3 1 / :

-  a  mRNA i n d u l á s á h o z  s z ü k s é g e s ,
-  s e g í t i  az  a m in ó s a v a k b ó l  a s p e c i f i k u s  p ep t id ek  p r o th r o m b in  

p r e c u r s o r o k  k é p z ő d é s é t ,
-  h a t á s á r a  k é p z ő d ik  p r o th r o m b in  a p r e c u r s o r b ó l ,
-  f e l s z a b a d í t j a  a p r o t h r o m b i n t  a m á j s e j t e k b ő l .

A 3. á b r á n  l á t h a t ó ,  hogy a  p r o th r o m b in  p r e c u r s o r  K - v i t a m i n  
h i á n y á b a n  k é t  u tó n  h a l a d .  Vagy l e b o m l ik  a m in ó s a v v á ,  v agy  p e d i g  
eg y  a b n o r m á l i s  p r o th r o m b in  k é p z ő d ik ,  am e ly n e k  az  a t u l a j d o n s á 
g a ,  hogy  nem t u d  á t a l a k u l n i  th ro m b in n á  a  f i z i o l ó g i á s  f o l y a m a t  
s z e r i n t .  E z t  a z  a b n o r m á l i s  p r o t h r o m b i n t  e l n e v e z t é k  P . I . V . K .  I I -  
n ek  / P r o t e i n  i n d u c e d  v i t - K  a b s e n c e / .  E z t  a z  a n y a g o t  Hemker / 1 9 /  
k i  i s  m u t a t t a  e m b e r i  p lazm á b an  1 9 6 5 -b e n .

E l t é r ő  v é lem én y ek  a K -v i t a m in  a d á s á n a k  s z ü k s é g e s s é g é r ő l

Van Doorm é s  m t s a i  / 3 4 /  43 egészséges ú jszü lö t tb en  v i z s g á l t a  a  f e n 
t i  a b n o r m á l i s  p r o t h r o m b i n t ,  m in t  a K - v i t a m in  h i á n y o s  á l l a p o t  b i 
z o n y í t é k á t .  V i z s g á l a t a i k  s z e r i n t  az  ú j s z ü l ö t t e k  k ö ld ö k  v é r e  nem 
t a r t a l m a z o t t  a b n o r m á l i s  p r o t h r o m b i n t ,  s  e n n e k  a l a p j á n  m e g á l l a p í t 
j á k ,  hogy szemben a j e l e n l e g  á l t a l á n o s a n . e l f o g a d o t t  n é z e t t e l , a z  
ú j s z ü l ö t t e k  nem v a l ó s z i n ü ,  hogy  K - v i t a m in  h i á n y b a n  s z e n v e d n e k . EL- 
l e n b e n  a 43 ú j s z ü l ö t t - p l a z m a  k ö z ü l  2 5 -b e n  e d d i g  még i s m e r e t l e n ,  
h e p a r i n - s z e r ü  v é r a l v a d á s t  g á t l ó  a n y a g o t  t a l á l t a k .  M indezek  a l a p 
j á n  k i j e l e n t e t t é k ,  hogy  nem t á m o g a t j á k  az  ú j s z ü l ö t t e k  p r o f i l a k t i -



214

k u s  K - v i t a m i n  k e z e l é s é t  é s  a z t  j a v a s o l t á k ,  hogy  a  f e n t i  h e p a -  
r i n - s . z e r ü  a n y a g  m i a t t ,  v é r z é k e n y s é g  e s e t é n  p r o t a m i n  k l o r i d o t  
k e l l  a d n i ,

A k ö z le m é n y  p a r á z s  v i t á t  v á l t o t t  k i  a L a n c e t  h a s á b j a i n  
é s  a k é r d é s  szám os e l i s m e r t  k u t a t ó j a  f e j t e t t  k i  v é l e m é n y t .K ö 
z ü l ü k  k e l l  m e g e m l í t e n i  A b a l l i t  / 1 / ,  a k i  m e g á l l a p í t j a ,  hogy a 
v i z s g á l a t o k h o z  h a s z n á l t  k ö l d ö k v é r  nem a lk a lm a s  m i n t a ,  m iv e l  
e k k o r  még n i n c s  K - v i t a m in  h i á n y  az  ú j s z ü l ö t t e k b e n ,  72-96  ó -  
r á s  k o rb a n  p e d i g  már n i n c s .  T e h á t  a  s z e r z ő k  m e t o d i k á j a  nem 
j ó ,  i g y  a z o k  a l a p t a l a n u l  é s  t ú l  g y o r s a n  v o n ta k  l e  v e s z é l y e s  
k ö v e t k e z t e t é s e k e t .  E l i s m e r i ,  h o g y  még sok  t i s z á z á s r a  v á r ó  
p o n t  van  e  k é r d é s b e n  é s  ő k  i s  é s z l e l t e k  h e p a r i n - s z e r ü  a l v a -  
d á s g á t l á s t  a z  ú j s z ü l ö t t e k b e n ,  d e  e z  t e l j e s e n  . f ü g g e t l e n  v o l t  
a  K - v i t a m in  h i á n y o s  á l l a p o t t ó l .  Mások s z e r i n t  e z  m ű te rm ék .

Többen a z t  h a n g s ú l y o z t á k ,  h o g y  v e s z é l y e s  i z o l á l t  l a b o r a 
t ó r i u m i  a d a t o k  a l a p j á n  j a v a s o l n i  a  p r o f i l a k t i k u s  K - v i t a m in  a -  
d á s  l e á l l í t á s á t ,  am ely  g y a k o r l a t i l a g  m e g s z ü n t e t t e  a  m . h . n . - t  
é s  e z r e k  é l e t é t  m e n t e t t e  meg. E d so n  / 1 1 /  k ö z l i ,  h o g y  40 k ö l 
d ö k v é r t  v i z s g á l t a k  meg é s  h e p a r i n - s z e r ü  i n h i b i t o r  a n y a g o t  nem 
t a l á l t a k  b e n n e .  S z e r i n t e  a  v é r z é k e n y s é g  u j s z ü l ö t t k o r b a n  l e g 
t ö b b s z ö r  v a l a m e ly  más p a t h o l ó g i á s  á l l a p o t h o z  c s a t l a k o z i k  / ö -  
r ö k l e t e s  b a j o k ,  IRDS, s ú l y o s  h y p o x i a  é s  sh o c k ,  m á j k á r o s o d á s ,  
e n t e r o c o l i t i s  n e c r o t i s a n s ,  s e p s i s / ,  é s  e z en  á l l a p o t o k  m in d e 
g y ik é b e n  p r o t a m i n  k l o r i d o t  a d n i ,  ah o g y  a z t  Van Doorm é s  m tsai  
j a v a s o l t á k ,  v e s z é l y e s  é s  k o n t r a i n d i k á l t .

A b a l l i  e g y  m ás ik  h o z z á s z ó l á s á b a n  / 2 /  k i f e j  t i  , hogy ha a  K- 
v i t a m i n  d e p e n d e n s  a l v a d á s i  f a k t o r o k  s y n t e s i s e  a máj s e j t e k b e n  
h i á n y o s ,  a k k o r  h i á b a  van  j e l e n  a  K - v i t a m in  h i á n y ,  a  máj s e j 
t e k  a b n o r m á l i s  p r o t h r o m b i n t  sem tu d n a k  e l ő á l l í t a n i .  Ennek l e 
h e t ő s é g é t  nem z á r t á k  k i  a f e n t i  k u t a t ó k ,  p e d i g  l e h e t s é g e s ,  
ho g y  e m i a t t  nem t a l á l t a k  a b n o r m á l i s  p r o t h r o m b i n t .  G öbel é s  
m t s a i  / 1 5 /  b i z o n y í t j á k ,  hogy  a  k o r a i  t á p l á l á s s a l  m e g f e l e l ő  K- 
v i t a m i n  mennyiséget l e h e t  b e v i n n i  a z  ú j s z ü l ö t t b e ,  é s  i g y
n i n c s  s z ü k s é g  k ü lö n  K - v i t a m in  p a r e n t e r á l i s  a d á s á r a .  I l y e n  é r 
t e l e m b e n  nem t a r t j á k  s z ü k s é g e s n e k  a  K -v i t a m in  p r o f i l a x i s t .Mo
r i  é s  m t s a i  / 2 3 /  k o r a s z ü l ö t t e k b e n  é s  k o n t r o l l k é n t  f e l s z í v ó d á 
s i  z a v a r b a n  s z e n v e d ő  c s e c s e m ő k b e n  / p a n c r e a s f i b r o s i s , m alabsorp
t i o /  v i z s g á l t á k  K -v i t a m in  a d á s t  k ö v e tő e n  a  p r o t h r o m b i n ,  a  V II  
é s  X—s f a k t o r o k  v i s e l k e d é s é t .  C sak  a f e l s z i v ó d á s i  z a v a rb a n  
s z e n v e d ő k  c s o p o r t j á b a n  é s z l e l t e k  e m e l k e d é s t  a z  e m l í t e t t  f a k t o 
r o k n á l .  F e l t é t e l e z i k ,  hogy  k o r a s z ü l ö t t e k b e n  a  f a k t o r o k  s y n t e 
s i s e  é r e t l e n ,  s  e m i a t t  v o l t  e r e d m é n y t e l e n  a K- v i t a m i n .  J a v a 
s o l j á k ,  ho g y  a  k o r a s z ü l ö t t e k e t  s z ű r n i  k e l l e n e  e b b ő l  a szem
p o n t b ó l  é s  c s a k  a v e s z é l y e z e t e t e t t e k e t  k e l l e n e  k e z e l n i , t e h á t  
a z  e d d i g i  K - v i t a m i n  p r o f i l a x i s t  ú j r a  k e l l e n e  é r t é k e l n i .

A K - v i t a m i n  p r o f i l a x i s  m ai á l l á s a

A v i t á t  s z e r k e s z t ő s é g i  k ö z l e m é n n y e l  z á r t á k  l e  a  L a n c e t - b e n  
/ 3 2 / .

A k ö z le m é n y  f e l s o r o l v a  az  é r v e k e t  é s  e l l e n é r v e k e t  a s z e 
l e k t í v  K - v i t a m i n  p r o f i l a x i s t  j a v a s o l j a .  A k ö v e t k e z ő  v e s z é l y e z 
t e t e t t  á l l a p o t o k b a n  t a r t j a  i n d o k o l t n a k :
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-  k o r a s z ü l ö t t s é g ,
-  a l a c s o n y  s z ü l e t é s i  s ú l y ú  ú j s z ü l ö t t ,
-  k o r á b b i  t á v o z á s  az  ú j s z ü l ö t t  r é s z l e g r ő l ,
-  k o m p l i k á l t  s z ü l é s ,
-  t i s z t á n  a n y a t e j  t á p l á l á s ,
-  az an y a  nem m e g f e l e l ő  t á p l á l k o z á s a ,
-  a n t i b i o t i k u m  a d á s ,
-  h o r z s o l á s ,  v é r z é s  e s e t é n ,
-  m ű t é t i  b e a v a t k o z á s  e l ő t t .

A j a v a s o l t  m en n y iség  K o n a k io n - b ó l  1 mg, t e s t s u l y k i l ó g r a m -  
m onkén t .

* * * * *

A K - v i t a m in  h i á n y ,  v a l a m i n t  a  m . h . n .  k a p c s o l a t á n a k  t ö b b  
é v i t i z e d e s  k u t a t á s a  s o r á n  t ö b b s z ö r  k ö v e t k e z e t t  b e  a g y a k o r l a 
t i  munka v o n a tk o z á s á b a n  t ö b b é - k e v é s b é  j e l e n t ő s  v á l t o z á s . U j a b 
ban  a z t  a  v é l e m é n y t ,  am ely  s z e r i n t  a  K - v i t a m i n t  m inden  ú j s z ü 
l ö t t n e k  a d n i  k e l l ,  f e l v á l t o t t a  a s z e l e k t i v  p r o f i l a x i s  e l v e  é s  
g y a k o r l a t a .  M á r is  meg k e l l  a z o n b an  j e g y e z n i ,  hogy  e z e n  a  t é 
r e n  v á l t o z a t l a n u l  t a p a s z t a l h a t ó  m o zg ás ,  e l l e n t é t e s  v é l e m é n y e k  
h a n g o z t a t á s a ,  h i s z e n  a f e l s o r o l t  " r i z i k ó - t é n y e z ő k "  h i á n y a  még 
nem b i z t o s í t é k  a r r a ,  hogy nem k ö v e t k e z i k  be  m .h . n .  / a  k ö v e t 
k ező  k é t  c s a t l a k o z ó  e l ő a d á s  é p p e n  e z t  i g a z o l j a / .  A p o n t o s  
s z e l e k c i ó  c s a k  l a b o r a t ó r i u m i  m ó d s z e r e k k e l  l e n n e  l e h e t s é g e s , a -  
m ely  p e d i g  az  i s m e r t  okok m i a t t  / v é r v é t e l i  n e h é z s é g e k ,  m i k r o -  
m ó d s z e re k  h i á n y a ,  s t b . /  ma még nem v a l ó s i t h a t ó  meg.

í g y  a g y a k o r ló  n e o n a to l ó g u s  s z á m á ra  j e l e n l e g ^  a L a n c e t  
f e n t  i s m e r t e t e t t  s z e r k e s z t ő s é g i  k ö z le m é n y é b e n  f e l s o r o l t  v e -  
s z é l y e z t e t t e t t  á l l a p o t o k  K - v i t a m i n  e l l á t á s á t  l e h e t  j a v a s o l n i .  
T u d n i  k e l l  a z o n b an  a z t ,  hogy  e z e n  t ú l  i s  e l ő f o r d u l h a t  a l a 
c so n y  p r o t h r o m b i n  kom plex  f a k t o r - s z i n t t e l  e g y ü t t j á r ó  s ú l y o s  
h a e m o r i rh a g ia s  d i a t h e s i s ,  am e ly n e k  a d e k v á t  k e z e l é s e  K - v i t a m i n  
a d á s a .  S ú ly o s  v é r z é s e k n é l ,  a m ik o r  nem v á r h a t u n k  a  K - v i t a m i n  
h a t á s  k i a l a k u l á s á h o z  m i n im á l i s a n  s z ü k s é g e s  1 -2  ó r á r a ,n e m  m e l 
l ő z h e t j ü k  a f r i s s  p lazm a  a d á s á t  sem.

1 . t á b l á z a t
K - v i t a m in  d e p e n d e n s  a l v a d á s i  f a k t o r o k  é r t é k e  u j s z ü l ö t t k o r b a n  
a f e l n ő t t  é r t é k e k  s z á z a l é k á b a n  / P e r i n a t a l  m e d i c i n e . E d s . K e r -  
p e l - F r o n i u s ,  E . , V é g h e l y i ,  P . V . ,  R o s t a ,  J . ,  A k a d é m ia » B u d a p e s t ,

1 9 7 8 .  p .1 1 2 9 /

Ú j s z ü l ö t t
é r t é k

%

E l é r i  a f e l 
n ő t t  é r t é k e t

P ro th ro m b in  / f a k t o r  I I / 24-55 4 -5  hónap
F a k t o r  V I I 2 5 -5 0 6 -12  "
F a k t o r  IX 15-35 3-4
V a k to r  X 2 5 -5 0 6 -1 2  h é t
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K i - v i t a m i n  ( n - 6 - 9 )

1 .  á b r á t  Kj v i t a m i n  /n =  6 - 9 /

2 .  á b r á t  A p la z m a  é s  a  máj p r o t h r o m b i n  c o n c e n t r á c i ó j a  K - v i t a -  
min k e z e l é s  u t á n  / P h y s i o l o g y  a n d  b i o c h e m i s t r y  o f  
p r o t h r o m b i n  c o n v e r s i o n .  E d s .  Mammen, E . F . ,  A n d e r s o n ,
G .P . ,  B a r h a r t ,  M . I . ,  1 9 7 4 .  p .  1 5 . /
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3. á b r a :  P r o th ro m b in  k é p z é s  f e l t é t e l e z e t t  ú t j a  a m á j s e j t e k 
b e n .  A K - v i t a m i n - h a t á s  l e h e t s é g e s  p o n t j a i  / P h y s i o 
l o g y  and  b i o c h e m i s t r y  o f  p r o t h r o m b i n  c o n v e r s i o n ,  
p .  2 5 . /
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ZSUZSANNA SZABÓ -  JUDIT KELEMEN -  MARGIT STAMPF

THE CASE OF MORBUS HAEMORRHAGICUS NAONATORUM EXPERIENCED AT 
THE SECOND WEEK OF LIFE

H ere  i s  r e p o r t e d  t h e  c a s e  o f  an i n f a n t  t r e a t e d  a t  t h e  p e d i a t 
r i c  d i v i s i o n  ©f c o u n ty  H o s p i t a l ,  V eszp rém . The i n f a n t  b o r n  by 
p e d i a t r i c  d e p a r t m e n t  a t  ag e  o f  13 d a y s  h e r  e a r - l o b e s  h a v e  b e 
e n  p i e r c e d .  A d ay  l a t e r  t h e  o o z in g  o f  b l o o d  s t a r t e d  a t  b o t h  
e a r l o b e s  an d  a f t e r  t h e  a d m is s io n  t o  t h e  d e p a r t m e n t  b u lk y  b l e e 
d in g  was o b s e r v e d .

In  c o u r s e  o f  t h e  i n v e s t i g a t i o n  on  c o a g u l a t i o n s  t h e  s e r i 
o u s  d i s o r d e r  o f  t h e  p r e p h a s e  o f  c l o t t i n g  a n d  a v e ry  low  l e v e l  
o f  t h e  c l o t t i n g  f a c t o r s  o f  t h e  p r o t h r o m b i n e  com plex  was f o u n d .

V i ta m in  K and e ry tro cy te  mass o f  A pos. was g i v e n .  The b l e e d i n g  
d i s c o n t i n u e d  an d  t h e  r e s u l t s  o f  t h e  i n v e s t i g a t i o n  on c l o t t i n g  
h av e  n o r m a l i s e d .  A t t h e  p o s t - n a t a l  p e r i o d  t h e  r i s k  f a c t o r  f a i 
l e d  t o  be p r e s e n t  an d  d e v i a t i o n  o f  c o a g u l a t i o n  r e f e r r i n g  t o  i n 
h e r i t e d  d e f e c t  o f  t h e  m o th e r  was n o t  f o u n d .

ZSUZSANNA SZABÓ ~ JUDIT KELEMEN - MARGIT STAMPF
EIN FALL VON MORBUS HAEMORRHAGICUS NEONATORUM IN DER ZWEITEN 
LEBENSWOCHE
Man l e g t  d en  F a l l  e i n e s  N e u g e b o re n e n ,d a s  a u f  d e r  K i n d e r s t a t i o n  
d e s  K o m i t a t s k r a n k e n h a u s e s  von V eszprém  b e h a n d e l t  w u rd e ,  d a r . D a s  
N eu g eb o ren e  w urde  m i t  s e c t i o  c a e s a r e a  g e b o r e n ,  K -V itam in  bekam  
e s  n i c h t .  Dem N e u g eb o ren e n  n a t  man am T ag d e r  E n t l a s s u n g ,  im 
A l t e r  von 13 T a g e n ,  d i e  O h r lä p p c h e n  d u r c h s t o c h e n .  Am n ä c h s t e n  
Tag b e m e rk te  man von b e i d e n  Wundchen am Amfang B l u t s i e k e m , n a c h  
Aufnahme i n  d e r  S t a t i o n  m a s s iv e  B l u tu n g .  Im L au fe  d e r  K o a g u la 
t i o n s u n t e r s u c h u n g  f a n d  man e i n e  sch w ere  S t ö r u n g  in  d e r  V o rp h a s e  
d e r  G e r in n u n g  und e i n  a u s s e r o r d e n t l i c h  n i e d r i g e s  N iv ea u  d e r  P r o 
th ro m b in -k o m p le x e n  G e r i n n u n g s - F a k t o r e n .  E s  bekam K -V ita m in  und 
A Rh. p o s  E r y t r o c y t e n  k o n z e n t r a t i o n .  D ie  B l u tu n g  h ö r t e  a u f  und  
a u c h  d i e  E r b e g n i s s e  d e r  G e r in n u n g s u n te r s u c j iu n g  n o r m a l i s i e r t e n  
s i c h .  In  d e r  p e r i n a t e l e n  Z e i t  gab e s  k e i n e n  R i s i k o - F a k t o r , a u c h  
b e i  d e r  M u t t e r  f a n d  man k e i n e  K o a g u l a t i o n s v e r ä n d e r u n g ,  d i e  a u f  
e i n e n  a n g e b o re n e n  D e f e k t  h i n w e i s t .
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ZS0ZSANNA SZABÓ -  JUDIT KELEMEN -  MARGIT STAMPF

KAZO DE "MORBUS HAEMORRHAGICUS NEONATORUM" RIMARKITA EN LA 
DUA SEMAJNO

A u t o r o j  k o n i g a s  l a  k a z o n  de i u  n o v n a s k i t o ,  f l e g i t a  e n  V e sz p -  
rem a ' I n f a n h o s p i t a l o .  La n o v n a s k i t o  n a s k i § i s  p e r  c e z a r a  o p e r á 
c i ó ,  § i  n e  r i c e v i s  v i t a m in o n  K. P o s t  l a  h e jm e n i ro  e n  13a t a -  
go o n i  t r a b o r i s  s i a n  ő r e i  l o b o j n .  En l a  s e k v o n ta  t a g o  e s t i s  
r i m a r k e b l a  e l  ambau o r e l - l o b o j  iom a san g a d o  k a j  p o s t  l a  h ó s -  
p i t a l a  a k c e p t o  m a s iv a  s a n g a d o .

O n i  t r o v i s  p e r  l a  e s p l o r o j  g r a v a n  p e r t u r b o n  de  l a  a n t a u -  
f a k o ,  k a j  e k s t r e m a n  m a l a l t a n  n i v e l o n  de  l a  f a k t o r o j  d e  l a  p r o -  
t r o m b in k o m p le k s o .

La n o v n a s k i t o  r i c e v i s  v i t a m i n o n  K k a j  e r i t r o c i t a n  k o n c e n t 
r á l j o n .  La san g a d o  i e s i s  k a j  a n k a S  l a  e s p l o r i n d i k o j  de  l a  k o a -  
g u l i g o  n o r m a l i g i s .  E s t a s  r i m a r k i n d e ,  k e  en  l a  p e r i n a t a ^ o  ne 
r o l i s  r i s k o f a k t o r o ,  k a j  an k a u  3e  l a  p a t r i n o  ne e s t i s  t r o v e b l a  
k o a g u l i ^ a  d i v e r s o ,  k a r a k t e r i z a  p r i  h e r e d a  d i f e k t o .
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SZABÓ ZSUZSANNA -  KELEMEN JUDIT -  STAMPF MARGIT

A MÁSODIK ÉLETHÉTEN ÉSZLELT MORBUS HAEMORRHAGICUS NEONATORUM 
ESETE

A m orbus  h a e m o r r h a g ic u s  n e o n a to r u m  / t o v á b b i a k b a n :  m . h . n . /  a 
s z e r z e t t  v é r a l v a d á s i  z a v a r o k  c s o p o r t j á b a  t a r t o z i k  é s  i r o d a l 
mi a d a to k  s z e r i n t  O ,1 - 1 , 0  %-ban f o r d u l  e l ő  a z  ú j s z ü l ö t t e k b e n  
/ 1/ .

Az e l s ő  é l e t n a p o n  az  ú j s z ü l ö t t  b é l f l ó r á j a  nem t a r t a l m a z  
K v i t a m i n t  s z i n t e t i z á l ó  b a k t é r i u m o k a t  é s  a t á p l á l é k k a l ,  k ü l ö 
n ö s e n  az  a n y a t e j j e l  b e j u t ó  K - v i t a m in  m e n n y isé g e  i s  k e v é s .  K- 
v i t a m i n  h i á n y á b a n  a p ro th r o m b in - k o m p le x  f a k t o r o k  . m e n n y is é g e  
p o s t n a t a l i s a n  a m á s o d ik -h a r m a d ik  n a p r a  j e l e n t ő s e n  l e c s ö k k e n .
Ez f o k o z o t t  m é r té k ű  l e h e t ,  ha  az  an y a  a n t i c o n v u l s i v  s z e r e k e t ,  
o r a l i s  a n t i c o a g u l a n s t , t u b e r k u l o s i s  é l l e n e s  g y ó g y s z e r e k e t  
s z e d  a t e r h e s s é g  i d e j é n  / 2 / .

E l k ü l ö n i t e n d ő  e t t ő l  a  v e l e s z ü l e t e t t  m á j b e t e g s é g e k  e s e t é n  
é s z l e l t  v é r z é s z a v a r ,  a m e ly n é l  a p r o d u k c ió s  e l é g t e l e n s é g  nem
c s a k  a  K -v i t a m in  d e p e n d e n s  t é n y e z ő k r e ,  hanem a v a la m e n n y i  m áj- 
e r e d e t ü  v é r a l v a d á s i  k o m p o n en s re  k i t e r j e d .

K l i n i k a i l a g  j e l l e m z ő  a m .h . n .  m e g j e l e n é s é r e  a  v á r a t l a n  
k e z d e t ,  a m á s o d ik -h a r m a d ik  é l e t n a p o n  j e l e n t k e z ő  v é r z é s  -  e l s ő 
s o r b a n  a  g a s t r o i n t e s t i n a l i s  t r a c t u s b ó l , a k ö l e s ö k c s ó n k b ó l , az  
e g y é b k é n t  j ó l l e v ő  ú j s z ü l ö t t n é l .

C o a g u l a t i o s  v i z s g á l a t t a l  k ó r o s  t h r o m b o p l a s t i n  i d ő ,  PTT 
é r t é k  é s  a l a c s o n y  IX. f a k t o r  a k t i v i t á s  é s z l e l h e t ő .

E s e t i s m e r t e t é s

A 13 n a p o s  l e á n y  ú j s z ü l ö t t  1980 . á p r i l i s  1 8 -á n  é j j e l  k e r ü l t  
f e l v é t e l r e .  T u lh o r d á s  m i a t t  v é g e z t e k  c s á s z á r m e t s z é s t ,  az ú j 
s z ü l ö t t  s z ü l e t é s i  s ú l y a  3600 g v o l t .  Az anya  a  m ű t é t  s o r á n  a 
k ö v e t k e z ő  g y ó g y s z e r e k e t  k a p t a :  P a v u lo n ,  P e n t h r a n ,  A t r o p i n , E r 
g o m e t r i n ,  O x y to c in ,  S t ig m o s a n ,  S e d u x e n ,  R in d ex .  Az ú j s z ü l ö t t  
S e v a n a l  i n j e k c i ó t  k a p o t t ,  K - v i t a m i n t  nem.

A s z ü l é s z e t r ő l  v a l ó  t á v o z á s  n a p j á n ,  a 1 2 .  é l e t n a p o n  k i 
f ú r t á k  a f ü l é t .  Még az n a p  d é l u t á n  a  f ü l c im p a  s z u r c s a t o r n á j á -  
b ó l  v é r s z i v á r g á s t  é s z l e l t e k ,  a v é r z é s  e g y r e  f o k o z ó d o t t ,  á l t a 
l á n o s  á l l a p o t a  r o m l o t t ,  a n a e m i s a l ó d o t t .

T h ro m b o cy ta -szám a  n o r m á l i s  v o l t ,  e z é r t  m . h . n . , v e l e s z ü 
l e t e t t  m á j b e t e g s é g  é s  ö r ö k l ö t t  c o a g u l o p a t h i a  -  e l s ő d l e g e s e n  
W i e l l e b r a n d  b e t e g s é g  -  l e h e t ő s é g e  m e r ü l t  f e l  d i f f e r e n c i á l  d i -  
a g n o s t i k a i l a g .
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R észle tes  v é r a l v a d á s i  v i z s g á l a t o k a t  v é g e z t ü n k :  ■ 15 %-os 
Q u ic k  é r t é k e t ,  é s  8 %-os IX . f a k t o r s z i n t e t  m értünk .,  a v é r a l 
v a d á s i  e l ő f á z i s  s ú l y o s  z a v a r á t ,  a  p a r t i a l i s  t h r o m b o p l a s t i n  i -  
dő  é s  a  t h r o m b o p l a s t i n  g e n e r a t i c s  i d ő  j e l e n t ő s e n  m e g n y ú l t  é r 
t é k e i  j e l e z t é k .  A f i b r i n o g e n s z i n t  n o r m á l i s  v o l t t  3 ,0 5  g / 1 .

2 mg K o n a k io n t  é s  10  m l / t e s t s u l y k i l o g r a m m  f r i s s  f a g y a s z 
t o t t  p l a s m á t  a d t u n k .  V é r z é s e  m e g s z ű n t  é s  a  24 ó r a  m úlva meg
i s m é t e l t  a l v a d á s i  v i z s g á l a t  é r t é k e i  már t e l j e s e n  » n o r m á l i s a k  
v o l t a k :  a l v a d á s i  i d ő t  4 p e r c  15 m á s o d p e rc ,  Q u ick  é r t é k :  100 
%. Ez u t ó b b i  u t ó l a g  i s  i g a z o l j a  a  d i a g n ó z i s  h e l y e s s é g é t .  A 
t o v á b b i a k b a n  s ú l y o s  a n a e m i á j a  m i a t t  v ö r ö s v é r s e j t  koncén trá tum - 
m a l  t r a n s z f u z i ó t  v é g e z t ü n k  é s  5 n a p o s  á p o l á s  u t á n ,  g y a k o r la t i 
l a g  g y ó g y u l t a n  b o c s á t o t t u k  h a z a .  F é l é v e s  k o r i g  még három  a l 
k a lo m m al  k é r t ü k  v i s s z a  e l l e n ő r z é s r e ,  k ó r o s  e l t é r é s t  a z o n b a n  
nem t a l á l t u n k .

A c s a l á d b a n  h a e m o r r h a g i á s  d i a t h e s i s  nem f o r d u l  e l ő , a  s z ü 
l ő k n é l  e l v é g z e t t  r é s z l e t e s  c o a g u l a t i o s  k i v i z s g á l á s  n e g a t i v  e -  
r e d m é n y ü  v o l t .  A z ó ta  -  s z i n t é n  c s á s z á r m e t s z é s s e l  -  s z ü l e t e t t  
l e á n y - t e s t v é r é n é l  a  p e r i n a t a l i s  i d ő s z a k  e s e m é n y t e l e n  v o l t .

M e g b e s z é l é s :

Az e l ő z ő  r e f e r á t u m  r é s z l e t e s e n  f o g l a l k o z o t t  a z z a l  az e l t e r j e d t  
v é l e m é n n y e l ,  am ely  s z e r i n t  a z  e l s ő  é l e t n a p o k b a n  nem m inden  e -  
s e t b e n ,  c s a k  az  u n .  " r i z i k ó  ú j s z ü l ö t t e k n e k "  k e l l  K - v i t a m i n t  ad
n i  p r e v e n t í v  c é l l a l .

E s e tü n k  e b b ő l  a  s z e m p o n tb ó l  s z o l g á l  f o n t o s  g y a k o r l a t i  t a 
n u l s á g g a l .  É r e t t ,  e g é s z s é g e s  ú j s z ü l ö t t n é l  a l a k u l t  k i  a  s ú l y o s
m .  h . n .  Az a n y á n á l ,  i l l e t v e  az  ú j s z ü l ö t t n é l  nem v o l t  o l y a n  " r i 
z i k ó  t é n y e z ő " ,  am e ly  i n d o k o l t t á  t e t t e  v o l n a  a  t e r á p i á s  a d a g u  K- 
v i t a m i n  f e l t é t l e n  a d á s á t  / 3 / .  Az an y a  -  c s á s z á r m e t s z é s  k a p c s á n -  
c s a k  o l y a n  g y ó g y s z e r e k e t  k a p o t t ,  am elyek  az  ú j s z ü l ö t t  h a e m o s tá -  
s i s á t  t u d o t t a n  nem k á r o s í t j á k .  M indezek  e l l e n é r e  a s ú l y o s  m .h .
n .  m é g i s  k i a l a k u l t .  T e h á t  a  n e g a t i v  t e r h e s s é g i  é s  s z ü l é s z e t i  
a n a m n e s i s ,  v a l a m i n t  a z  ú j s z ü l ö t t  l á t s z ó l a g  e g é s z s é g e s  v o l t a  v a 
l ó s z í n ű l e g  nem e l é g s é g e s  ok a r r a ,  hogy e l t e k i n t s ü n k  az e l s ő  é -  
l e t n a p o n  a  K - v i t a m in  a d á s á t ó l .

IRODALOM

/ 1 /  S h a p i r o , S . S . : C o a g u l a t i o n  d i s o r d e r s  i n  v i t a m i n  K defic iency  
a n d  l i v e r  d i s e a s e ,  i n :  H e m a to lo g y .  E d s . :  W i l l i a m s , V . J .  é s  
m t s a i .  Me G r a w - H i l l ,  New Y o rk .  p . : 1 2 2 3 -1 2 2 8 .

/ 2 /  M o u n ta in ,K .R .  , H i r s h , J . ,  G a l l u s , A , S . :  N e o n a t a l  C o a g u l a t i o n  
d e f e c t  due t o  a n t i c o n v u l s a n t  d ru g  t r e a t m e n t  i n  p r e g n a n c y  
L a n c e t  I t  2 6 5 -2 6 8 ,  1 9 7 0 .

/ 3 /  S z e r k .  k ö z i . t  V i t a m i n  K an d  t h e  Newborn L a n c e t  I t  7 5 5 -7 5 7 .
1 978 .
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THE DISORDER OF HAEMOSTASIS IN YOUNG INFANT

The female i n f a n t  l e a v i n g  a t  ag e  o f  t h r e e  w eek s  a f t e r  p e r i n a 
t a l i s  w i t h o u t  o c c u r a n c e s ,  a f t e r  an  i n t r a m u s c u l a r  i n j e c t i o n  
h a s  g o t  i n  f u l l  l e n g t h  o f  t h e  t h i g h  an  i n t r a m u s c u l a r  haemo- 
tom a. At a d m is s io n  t o  t h e  h o s p i t a l  a t  t h e  p l a c e  o f  t h e  d r a 
w ing  o f  b lo o d  f o r  r o u t i n e  t e s t s  t h e  o o z i n g  o f  b l o o d  was o b 
s e r v e d  d u r i n g  a  d a y .  The i n v e s t i g a t i o n  on b l o o d - c l o t t i n g  r e 
v e a l e d  a ser ious  d i s o r d e r  o f  t h e  c l o t t i n g s  t h e  PTI s i g n i f i 
c a n t l y  i n c r e a s e d ,  t h e  Q u ick  t im e  w,as b e lo w  o f  1 %.

Upon t h e  d o sag e  o f  v i t a m i n  K, f r e s h  p l a s m a  and  PCC c l i 
n i c a l l y  a s  w e l l  a s  a c c o r d i n g  t o  r e s u l t s  o f  t h e  b l o o d - c l o t t i n g  
i n v e s t i g a t i o n s  t h e  d i s o r d e r  o f  t h e  h a e m o s t a s i s  becam e s e t t 
l e d .  The i n c r e a s i n g  o f  IgM r a i s e d  t h e  p o s s i b i l i t y  o f  i n t r a u 
t e r i n  i n f e c t i o n  t h e  e x a c t  i n d e n t i f i c a t i o n  o f  w h ic h  was n o t  
s u c c e s s f u l .

KATALIN VÁRNAI -  JUDIT SZENTPÉTERI 

HAEMOSTASESTÖRUNG BEI EINEM JUNGEN SÄUGLING

B e i  e in em  w e i b l i c h e n  S ä u g l i n g ,  d e r  n a c h  e r e i g n i s f r e i e r  p e r i -  
n a t a l e r  Z e i t  e n t l a s s e n  w u rd e ,  e n t s t a n d  im A l t e r  v on  3 Wochen 
n a c h  e i n e r  i n t r a m u s k u l ä r e n  S p r i t z e  zw isc h e n  d en  M uskeln  im 
g a n z e n  S c h e n k e l  e i n  Haematom. B e i  d e r  Aufnahme im  K ra n k en h a 
u s  b e m e rk te  man an d e r  B l u t e n t n a h m e s t e l l e  f ü r  d i e  R o u t in e u n 
t e r s u c h u n g e n  B l u t s i c k e r u n g ,  d i e  e i n e n  Tag d a u e r t e .  Die B l u t 
g e r in n u n g s u n t e r s u c h u n g e n  z e i g t e n  sch w e re  B l u t g e r i n n u n g s s t ö r m -  
g e n :  PTI b e d e u te n d  v e r z ö g e r t ,  d i e  Q u i c k - Z e i t  u n t e r  1 % w a r .

D urch E in g a b e  von K -V i ta m in ,  f r i s c h e m  P la s m a ,  PCC r e g e l 
t e  s i c h  d i e  H a e m o s ta s e S tö ru n g  sow ohl k l i n i s c h  a l s  au ch  a u f 
g ru n d  d e r  E r g e b n i s s e  d e r  B l u t g e r i n n u n g s u n t e r s u c h u n g e n .  D ie  
V erm ehrung von IgM w a r f  d i e  M ö g l i c h k e i t  d e r  i n t r a u t e r i n e n  I n 
f e k t i o n  a u f ,  was a b e r  n i c h t  g en a u  i d e n t i f i e i e r t  w erd en  k o n n t e .
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HEMOSTAZA PERTURBO £e  JUNA INFANO
K  ^
Ce i n f a n i n o ,  k i u n  o n i  h e j m e n s e n d i s  p o s t  n o rm a la  p e r i n a s k i g a  
p e r i o d o ,  e n  t r i s e m a j n a  aíjo a s t i c i s ,  t u t l o n g e  d e  l a  fem u ro ,  
i n t e r m u s k o l a  hematomo p o s t  i n t r a m u s k o l a  i n j e k t a d o .  En l a  
tem po de e n h o s p i t a l i g o  l a  r u t i n e s p l o r o j  e l m o n t r i s  s a n g a d e -  
t o n  ce  l a  l o k o  de s a n g o e l p r e n o  dum unu t a g o .  La k o a g u l i ^ a j  
e s p l o r o j  m o n t r i s  g r a v a n  k o a g u l i ^ - p e r t u r b o n . S i g n i f e  l o n g i -  
^ i s  l a  parciaDa t r o m b o p l a s t i n o  tem po  k a j  sub 1 % n i v e l o  e s t i s  
l a  Q u ick  tem p o .

P o s t  l a  dono de v i t a m i n o  K, f r e é a  p la z m o ,  PCC l a  hemo- 
s t a z a  p e r t u r b o  n o r m a l i § i s ,  k a j  k l i n i k e ,  k a j  l a b o r a t o r i e . L a  
IgM- p l i i g o  s u s p e k t i g i s  l a  e b l e c o n  de l a  i n t r a u t e r a  i n f e k t o ,  
s e d  t i o n  n e  s u k c e s i s  p r e c i z e  i d e n t i g i .

y
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VÁRNAI KATALIN -  SZENTPÉTERI JUDIT 

FIATAL CSECSEMŐ HEMOSZTÁZIS ZAVARA

K.B. n ev ű  l e á n y  z a v a r t a l a n ,  szövődm énym en tes  t e r h e s s é g  40 .  h e 
t é b e n  2 ,9 5 0  g s ú l l y a l ,  10 A p g a r - é r t é k k e l  s z ü l e t e t t .  Az e l s ő  
napon  j e l e n t k e z ő  i k t e r u s z a  l a s s a n  e m e l k e d e t t ,  m ajd  az  a l k a l m a 
z o t t  k e z e l é s r e  / k é k f é n y ,  e n z im  i n d u k c i ó ,  0 , 0 0 3  m l /k g  S e v e n a l -  
l a l ,  a lb u m in ,  f o l y a d é k t e r á p i a /  m é r s é k l ő d ö t t .  / S z é r u m - b i l i r u b i n  
é r t é k e i  n a p o n t a :  1 5 2 ,  1 9 7 ,  23 3 ,  248 , m ajd  az  5 .  napon  180 umol

S á r g a s á g á t  a  "O" Rh p o z i t i v  v é r c s o p o r t u  an y a  é s  az  "A" 
Rh p o z i t i v  c s o p o r t ú  ú j s z ü l ö t t  k ö z t i  i n k o m p a t i b i l i t á s  k ö v e t k e z 
ményének t a r t o t t á k ,  m iv e l  az  a n y a i  a n t i - A  t i t e r  a  s z ü l é s t  k ö z 
v e t l e n ü l  m eg e lő ző  i d ő s z a k b a n  1 :5 1 2  v o l t .

Az ú j s z ü l ö t t  K - v i t a m i n t  nem k a p o t t .  A 7 .  é l e t n a p o n  p a n a s z -  
m e n te s e n  h a z a b o c s á t o t t á k .

A c secsem ő  o t t h o n á b a n  3 h e t e s  k o rá b a n  i . m .  D v i t a m i n  i n 
j e k c i ó t  k a p o t t .  A s z ú r á s  h e l y é n  t ö b b ,  m in t  e g y  n a p i g  t a r t ó  v é r 
s z i v á r g á s t  é s z l e l t e k ,  m ajd  a  combon f o k o z a t o s a n  n ö v ek v ő ,  f á j 
d a lm as  d u z z a n a t  k e l e t k e z e t t .

F e l v é t e l k o r  az  e g é s z  comb h o s s z á b a n  k em ény , k b .  l u d t o j á s -  
n y i  d u z z a n a t o t  t a p i n t o t t u n k ,  a m i t  a r ö n t g e n - l e l e t  é p  c s o n t o t  
k ö r ü l v e v ő  l á g y r é s z á r n y é k n a k  i r t  l e .  F i z i k á l i s  v i z s g á l a t t a l  e -  
zen  k i v ü l  3 cm -es  m á jn a g y o b b o d á s t  i s  t a l á l t u n k .  A combon l é 
vő d u z z a n a t o t  hem atóm ának t a r t o t t u k  é s  a t á j é k o z ó d ó  v i z s g á l a 
to k h o z  v é r t  v e t t ü n k  l e .  Ennek e r e d m é n y e i  a z  a l á b b i a k  v o l t a k :

a l v a d á s i d ő  L ee -W h ite  s z e r i n t  
Q u i c k - é r t é k  / t o v á b b i a k b a n :  QT/ 
p a r i c á l i s  t r o m b o p l a s z t i n  i d ő  /PTT/ 
t r o m b in  i d ő  /TT/ 
f i b r i n o g é n  
t r o m b o c i t a - s z á m

A s z u r c s a t o r n a  v é r z é s é t  sem S p o n g o s t a n - n a l , sem nyomókö
t é s s e l  nem t u d t u k  m e g s z ü n t e t n i .  Az c s a k  a v é r a l v a d á s i  v i z s g á 
l a t o k  e red m én y e  a l a p j á n  a d o t t  f r i s s  p lazm a  / 2 0  m l /k g /  é s  PCC 
/2  m l/  u t á n  s z ű n t  meg. / Ezen k i v ü l  5 % g l u k ó z t  t a r t a l m a z ó  1 /4 -  
e s  R i n d e x e t ,  3 mg K o n a k io n t ,  n a p o n t a  1 t a b l .  C - v i t a m i n t  é s  
R u t a s c o r b i n t ,  v a l a m i n t  C a l c i m u s c o t  k a p o t t / .

A k e z e l é s  u t á n  1 h é t t e l  a PTT már 81 s e c  / k o n t r o l l :  45 
s e c / ,  a QT p e d i g  80 %-os v o l t .  3 hónap  m úlva m in d k é t  é r t é k e t  
t e l j e s e n  n o r m á l i s n a k  t a l á l t u k :  PTT 5 5 - s e c ,  QT 90 %.

U gyanezen id ő p o n to k b a n  / a  k e z e l é s  u t á n  1 h é t t e l  é s  3 h ó 
nap  m ú l v a / . D a d e - r e a g e n s e k k e l  /m ű sze rü n k  S c h n i t t g e r  é s  G ro ss  
c o a g u l o m e t e r / m e g h a tá r o z tu k  a  I I ,  V, V I I ,  V I I I ,  IX , X é s  XI 
a l v a d á s i  f a k t o r o k  a k t i v i t á s á t  i s .  Az e r e m é n y e k e t  a  t á b l á z a t  
t a r t a l m a z z a .

25 p e r c  
1 % a l a t t

240 s e c  / k o n t r o l l :  45 s e c /  
35 s e c  / k o n t r o l l :  24 s e c /  

2 ,5  g /1  
160 x !Oy / l
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A c se c sem ő  e g y é b  l a b o r a t ó r i u m i  e re d m é n y e i  k ö z ü l  k i e m e l j ü k  
a z  en y h é n  e m e l k e d e t t  en z im  é r t é k e k e t  /GOT, GPT a  n o rm á l  f e l s ő  
h a tá r á n ,  gamma-GT 1 3 5 ,  83 , 39 U /m in /  é s  a m é r s é k e l t  IgM s z a p o 
r u l a t o t  / 0 , 4  g / 1 / .

Az é d e s a n y a  k ö r n y e z e t é b e n  a  t e r h e s s é g  h a r m a d ik  t r i m e s z t e -  
r é b e n  r u b e o l a  f e r t ő z é s  f o r d u l t  e l ő ,  e z é r t  f e l v e t ő d ö t t  az  e s e t 
l e g e s  i n t r a u t e r i n  f e r t ő z é s  l e h e t ő s é g e .  Az OKI v i r u s  l a b o r a t ó 
r iu m á b a  k ü l d ö t t  v é r s a v ó k  v i z s g á l a t a  e z t  a f e l t e v é s t  nem igazoL - 
t a ,  a  f r i s s  f e r t ő z é s  l e h e t ő s é g é t  k i z á r t a  / r u b e o l a  e l l e n i  a n t i 
t e s t  t i t e r  1 : 3 2 ,  1 : 1 6 ,  az  a n y a  t i t e r e  1 :6 4  HAG/.

Ezen k i v ü l  CMV, h e r p e s  s i m p l e x  é s  to x o p la s m a  i r á n y á b a n  i s  
t ö r t é n t e k  s z e r o l ó g i a i  v i z s g á l a t o k ,  am elyek  s z i n t é n  n e g a t i v  e -  
r e d m é n n y e l  v é g z ő d t e k .

í g y  k l i n i k a i l a g  é s  a  l a b o r a t ó r i u m i  é r t é k e k  a l a p j á n  a  h e -  
m o s z t á z i s  z a v a r á n a k  a t é n y é t ,  m a jd  az  é r t é k e k  n o r m a l i z á l ó d á 
s á t ,  a  s ú l y o s  v é r z é k e n y s é g  m e g s z ű n é s é t  t u d t u k  m e g á l l a p í t a n i ,  
de  a  k i v á l t ó  o k o t  nem s i k e r ü l t  t i s z t á z n i .

A v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  a k t i v i t á s a  a  k e z e l é s  
U tán  e g y  h é t t e l  / ü r e s  o s z l o p o k /  é s  3 hónap  

m ú lv a  / c s í k o z o t t  o s z l o p o k /
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EMESE PINTÉR -  ILONA ZIMONYI -  EDIT BARB -  T . ERKY / M r s . /

RARE CASE OF BLEEDING DISORDER AT AGE ON INFANCY

R ev iew in g  t h e  m a t e r i a l  o f  f i v e  y e a r s  t h e  a u t h o r s  fo u n d  t h r e e  
i n f a n t s  h a v i n g  d i s o r d e r  o f  b l e e d i n g  w i t h  s u p p o s e d  c a u s e  o f  
t h e  p r e s e n c e  o f  h e p a r i n  l i k e  a n t i c o a g u l a n t s .  /The c a s e  h i s t o 
r y  o f  one o f  t h e  i n f a n t s  i s  d e t a i l e d / .  I n  e s t a b l i s h i n g  o f  
d i a g n o s i s  t h e  d e t e r m i n a t i o n  o f  th ro m b in e  t i m e  i s  o f  k e y  im
p o r t a n c e .  T h i s  i s  i n c r e a s e d  i n  c a s e  o f  h y p e r h e p a r in a e m y . I t  
c o u l d  n o t  be c o r r e c t e d  w i t h  n o rm a l  p la s m a ,  t h e  o n ly  c o r r e c t i 
on i s  t h e  t o l u i d i n e - b l u e .

EMESE PINTÉR -  ILONA ZIMONYI -  EDIT BARB -  T.ERKY / F r a u /

SELTENE FALLE VON BLUTUNGSSTÖRUNGEN IM NEUGEBORENENALTER

B ei  d e r  D u r c h s i c h t  von 5 J a h r e n  M a t e r i a l  f a n d e n  s i e  3 N eugebo
r e n e ,  b e i  d en e n  s i e  a l s  U rs a c h e  d e r  B l u t u n g s s t ö r u n g  d a s  V orhan
d e n s e in  von h e p a r i n ä h n l i c h e n  A n t i k o a g u l a n t i e n  v e r m u t e t e n .  /Den 
K r a n k h e i t s v e r l a u f  d e s  e i n e n  N eu g eb o ren en  g e b e n  s i e  im E in z e ln e n  
b e k a n n t / .  B e i  d e r  A u f s t e l l u n g  d e r  D ia g n o se  i s t  d i e  B estim m ung 
d e r  T h r o m b in z e i t  von a u s s e r o r d e n t l i c h e r  W i c h t i g k e i t .  D ie s e  v e r 
l ä n g e r t e  s i c h  b e i  H y p e r h e p a r in a e m ie .  D ie s  k a n n  n u r  m i t  T o lu id J n -  
b l a u  k o r r i g i e r t  w e rd e n ,  m i t  norm alem  P la sm a  n i c h t .

EMESE PINTÉR -  ILONA ZIMONYI -  EDIT BARB -  S - i n o  ERKY

MALOFTAJ KAZOJ DE LA NOVNASKITAGÄ SANGOPERTURBO

P o s t  l a  t r e f i g a r d o  de 5 j a r a  m a l s a n u l m a t e r i a l o  o n i  t r o v i s  3 n o v -  
n a s k i t o j n  £e  k i u j  o n i  s u p o z i s  l a  c e e s t o n  d e  h e p a r i n - t i p a  a n t i k o -  
a g u l i g a n t o j  k i e l  k au z o n  de l a  s a n g a d p e r t u r b o . /O n i k o n i g a s  l a  
h i s t o r i o n  de i u  e l  t i u j  n o v n a s k i t o j . / S l o s i l g r a v e c o n  h a v a s  en  
l a  k o n s t a t o  de l a  d i a g n o z o :  l a  m e^urado  de  l a  t r o m b in te m p o . T iu  
p l i l o n g i g a s  en  h i p e r h e p a r i n e m i o . Gi e s t a s  k o r e k t e b l a  n u r  p e r  t o -  
l u i d i n  b l u a  f a r b o  s e d  p e r  n o rm a la  p la sm o  n e .
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PINTÉR EMESE -  ZIMONYI ILONA -  BARB EDIT -  EftKY TIBORNÉ- 

AZ UJSZÜLÖTTKORI VÉRZÉSZAVAR RITKA ESETE

Az u j s z ü l ö t t k o r i  s z e r z e t t  v é r a l v a d á s i  z a v a ro k  a  v i s z o n y l a g  l a 
b i l i s  f i z i o l ó g i á s  e g y e n s ú l y  a l a p j á n  k i f e j l ő d ő ,  más a d a p t á c i ó s  
z a v a r o k  á l t a l  i n d u k á l t  p e r i n a t á l i s  r e n d e l l e n e s s é g e k .  Az u j s z ü 
l ö t t k o r b a n  e l h a l t a k n á l  az  i n t r a c r a n i á l i s  v é r z é s  26 %-ban, más 
n a g y o b b  v é r z é s  40 %-ban s z e r e p e l  h a l á l o k k é n t . / 1 7 / .  Az ú j s z ü 
l ö t t k o r i  h e m o s z t á z i s  s a j á t o s s á g a i b a n  e l t é r  a f e l n ő t t é t ő l ,  b á r  
a z  e r r e  v o n a tk o z ó  i s m e r e t e i n k  nem e g y s é g e s e k  / 1 ,  2 ,  3 ,  4 , 5 ,
7 ,  8 ,  17 , 2 1 / .

Az o k o k a t  v i z s g á l v a  az  e l s ő  h e l y e n  a K - v i t a m i n  d e p e n d e n s  
f a k t o r o k  á t m e n e t i  a l a c s o n y  s z i n t j e ,  v a l a m i n t  a máj é r e t l e n s é 
g e  s z e r e p e l .  E g y ik  l e g r i t k á b b  e t i o l ó g i a i  t é n y e z ő k é n t  e m l i t i k  
a  h e p a r i n t ,  i l l .  a  h e p a r i n s z e r ü  a n t i k o a g u l á n s o k a t ,  m in t  a v é r 
z é s z a v a r  o k á t  / 5 ,  8 ,  9 ,  1 1 ,  1 2 ,  1 5 / .

•

W a te rs  1 9 3 8 - b a n ,  W i l a n d e r  1 9 3 9 -b e n  f e h é r j e  t e r m é s z e t ű  a -  
n y a g o k  á l t a l  e l ő i d é z e t t  so k k b an  t u d t a k  k i m u t a t n i  keringő he
p a r i n s z e r ü  a n y a g o t ,  a m e l y e t  f e l e l ő s s é  i s  t e t t e k  a  k í s é r l e t i  
á l l a t o k b a n  k i a l a k u l t  v é r z é s i - a l v a d á s i  z a v a r o k é r t  / 2 0 ,  2 2 / .  
S p a rk m an n  1 9 5 4 -b e n  b a l e s e t  k ö v e t k e z t é b e n  k i a l a k u l t  m á j l é z i ó  
m e l l e t t  t a l á l t  h y p e r h e p a r i n a e m i á t , am e ly  k o a g u l á c i ó s  z a v a r t  
o k o z o t t  / 1 6 / .  Q u ic k  é s  H u ssay  1 9 5 7 - b e n ,  Nagy, S a s s  é s  J a k ó  
1 9 6 8 - b a n  Í r t á k  l e  f e l n ő t t k o r i  u n .  e s s e n t i a l i s  h y p e r h e p a r in e m ia  
e s e t é t  /1 0 ,  1 3 / .  1 9 7 7 -b e n  Van Doorm e g y é b  o k b ó l  v i z s g á l t  43 ú j 
s z ü l ö t t  k ö z ü l  25-<nél t a l á l t  h e p a r i n t ,  v agy  h e p a r i n s z e r ü  a n y a 
g o t ,  am ely  k o a g u l á c i ó s  z a v a r t  o k o z o t t  / 1 8 ,  1 9 / .

O s z tá ly u n k o n  5 é v  a l a t t  3 o l y a n  ú j s z ü l ö t t e t  é s z l e l t ü n k , a -  
k i k n é l  k e r in g ő  e n d o g é n  h e p a r i n t  / h e l y e s e b b e n  h e p a r i n s z e r ü  a n -  
t i k o a g u l á n s t /  t e h e t t ü n k  f e l e l ő s s é  a  k i a l a k u l t  v é r z é s z a v a r é r t .  
A 3  e s e t  k ö z ü l  e g y e t  i s m e r t e t ü n k .

E s e t i s m e r t e t é s i

K .K . ú j s z ü l ö t t  l e á n y  3 n a p o s  k o rb a n  k e r ü l t  o s z t á l y u n k r a  h á 
n y á s ,  k i s z á r a d á s  m i a t t .  T e r h e s s é g i  a n a m n é z is e  n e g a t i v :  I I .
t e r h e s s é g ,  I I .  s z ü l é s ,  p r i m é r  f á j á s g y e n g e s é g  m i a t t  s e c t i o  c a 
e s a r e a  t ö r t é n t .  / G e s t a t i o s  i d ő t  3 8 -4 0 .  h é t .  A p g a r - é r t é k :  10/10/. 
A s a v - b á z i s  e g y e n s ú l y  m é r s é k e l t e n  a l k a l ó z i s  i r á n y á b a  t o l ó d o t t  
e l ,  a z  egyéb  l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t o k  ered m én y e  n e g a t i v  v o l t .  
O r r v á l a d é k á b ó l  c o a g .  p ó z .  S t a p h y l o c o c c u s  a u r e u s ,  k ö l d ö k v á l a 
d é k á b ó l  K l e b s i e l l a  t e n y é s z e t t  k i .  H a e m o c u l t u r á j a  s t e r i l  v o l t .

A k l i n i k a i  t ü n e t e k  f e l v e t e t t é k  s e p s i s  g y a n ú j á t ,  e z é r t  kom
b i n á l t  a n t i b i o t i c u s  k e z e l é s t  / K e f l i n ,  G e n ta m y c in /  v ez e t tü n k  b e .  
A k ó r o s  i d e g r e n d s z e r i  t ü n e t e k  m i a t t  lu m b a l  p u n c t i o t  v é g e z tü n k ,  
a m e ly  a  g y u l l a d á s t  k i z á r t a ,  a z o n b a n  i n t r a c r a n i a l i s  v é r z é s t  v a -  
l ó s z i n ü s i t e t t .



231

5 n a p o s  k o rb a n  a  s z u r c s a t o r n á k b ó l  v é r z é s  i n d u l t  meg, a -  
m elyhez  m e la e n a  c s a t l a k o z o t t .  V é r ,  k r y o p r e c i p i t á t u m ,  PPSB adá- 
a e l l e n é r e  a  v é r z é s  e g y r e  f o k o z ó d o t t .  Az e k k o r  e l v é g z e t t  v é r 
a l v a d á s i  v i z s g á l a t o k  e r e d m é n y e i t

A b e t e g n e k  P r o t a m i n s z u l f á t o t  a d tu n k  /1  m g / t s k g / ,  a m e ly r e  
a v é r z é s  i g e n  g y o r s a n  m e g s z ű n t .  1 ó r á v a l  k é s ő b b  i s m é t  v é r a l v a 
d á s i  k i v i z s g á l á s t  v é g e z t ü n k ,  am e ly n ek  az  e r e d m é n y e i  az  a l á b b i 
ak s

Még egy  a lk a lo m m a l  a d tu n k  P r o t a m i n s z u l f á t o t .  Ú jabb  v é r 
z é s  nem j e l e n t k e z e t t ,  1 h ó n ap o s  á p o l á s  u t á n  e g é s z s é g e s e n  t á 
v o z o t t  o s z t á l y u n k r ó l .  J e l e n l e g  2 é v e s ,  e g é s z s é g e s .

M e g b e s z é l é s :

Az u j s z ü l ö t t k o r i  v é r a l v a d á s  még nem m inden  r é s z l e t é b e n  t i s z t á 
z o t t ,  i g y  a  h e p a r i n ,  i l l .  a h e p a r i n s z e r ü  a n t i k o a g u l á n s o k  s z e 
r e p e  sem. A h e p a r i n  a l v a d á s g á t l ó  h a t á s a  e l s ő s o r b a n  k é n t a r t a l 
m á t ó l ,  a  k én  k ö t é s i  m ó d j á t ó l  é s  a  m o le k u lá n s  h o s s z á t ó l  f ü g g .
A n agy  k é n s a v t a r t a l o m  e r ő s e n  n e g a t i v  t ö l t é s t  k ö l c s ö n ö z  a  h e p a 
r i n  m o le k u lá n a k .  Ez t e s z i  l e h e t ő v é  a  f e h é r j é k k e l ,  e l s ő s o r b a n  a 
p l a z m a g l o b u l i n o k k a l  v a l ó  k o m p le x k é p z é s i  r e a k c i ó i t .  / E zen e  a l a p 
s z í n  az  a n t i k o a g u l á n s  h a t á s a  i s . /  E rő s  n e g a t i v  t ö l t é s é n é l  f o g 
v a  a h e p a r i n  b e f o l y á s o l j a  a  v é r a l v a d á s i  r e n d s z e r e n  k í v ü l  az  e -  
gyéb  e n z i m r e a k c i ó k a t  i s .

Az e m b e r i  s z e r v e z e t b e n  k i s  m e n n y isé g b e n  j e l e n  v an  k e v é s 
s é  e s z t e r i f i k á l t  a n t i k o a g u l á n s  i s ,  k b .  90 %-ban s e j t e s  e lem e k 
h ez  / h í z ó s e j t e k ,  v é r l e m e z k é k ,  v ö r ö s v é r s e j t e k /  k ö t ö t t e n .  K ó ro s 
k ö rü lm én y e k  / s o k k ,  s u g á r h a t á s ,  f e r t ő z é s e k / e z e n  an y a g  f e l s z a 
b a d u l á s á h o z  v e z e t h e t n e k  / 3 ,  1 0 ,  1 4 / .

E s e tü n k b e n  a  v é r z é s  o k a k é n t  a b i z t o s a n  j e l e n l e v ő  h e p a r i n 
s z e r ü  a n y a g  s z e r e p e l .  Á l l í t á s u n k a t  az  i s  b i z o n y l t j a ,  hogy  a 
v é r z é s t  k i z á r ó l a g  P r o t a m i n s z u l f á t t a l  l e h e t e t t  m e g s z ü n t e t n i .

T a n u l s á g k é n t  a k ö v e t k e z ő k e t  v o n h a t j u k  l e :

fibrinogen
e tano l g e l a t i o s  t e s z t

t r o m b o c i t a s z á m
p r o t r o m b i n i d ő
p a r c i á l i s  t r o m b o p l a s z t i n  id ő  
t r o m b i n id ő

200 x 1 0 9 /1
36 " / k o n t r o l l :  1 5 " /
10 p e r c i g  nem a l v a d t  meg 
3 p e r c i g  nem a l v a d t  meg.
/ a  t r o m b in id ő  n o rm á l p i a  Zitával 
nem , de t o l u i d i n k é k k e l  k o r r i 
g á lh a t ó  v o l t /

280 mg% 
n e g a t i v

p r o t r o m b i n i d ő
p a r c i á l i s  t r o m b o p l a s z t i n  id ő  
t r o m b i n id ő

15"
48" / k o n t r o l l :  3 9 " /  
54"

1 .  A h y p e r h e p a r in a e m i a  r i t k á n  a z  u j s z ü l ö t t k o r b a n  i s  o k o z h a t  
s ú l y o s  v é r z é s e k e t .



232

2 .  E z t  a k o a g u l o p á t i a - t i p u s t  a  t r o m b i n i d ő  s e g i t é s é g é v e l  d i a g 
n o s z t i z á l h a t j u k ,  am ely  h y p e r h e p a r i n a e m i a  e s e t é n  m é r h e t e t l e 
n ü l  h o s s z ú  é s  n o rm á l  p la z m a  h o z z á a d á s á v a l  nem, de t o l u i d i n -  
k é k k e l  k o r r i g á l h a t ó .

3 . K í v á n a to s  v o l n a ,  ho g y  m in d en  v é r z ő  ú j s z ü l ö t t  o ly a n  o s z t á l y 
r a  k e r ü l j ö n ,  a h o l  a  k o r s z e r ű  v é r a l v a d á s i  v i z s g á l a t o k  e l v é 
g e z h e t ő k ,  é s  e z e k  a l a p j á n  a d e k v á t  t e r á p i á s  é s  e l l e n ő r z é s i  
e l j á r á s o k  a l k a l m a z á s á r a  n y i l i k  l e h e t ő s é g .
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MAGDOLNA HORVÁTH

IMPORTANCE OF ACQUIRED HEMOSTASIS TROUBLES IN THE NEWBORN 
PERIOD

A d a p t a t i o n  t o  e x t r a u t e r i n  l i f e  i s  a  s i n c e r e  t r i a l  o f  s t ren g th  
f o r  t h e  new born  i n f a n t .  D u r in g  t h i s  a d a p t a t i o n  r e s p e c t i v é l y  
t h e  w h o le  p e r i n a t a l  p e r i o d  t h e r e  i s  f r e q u e n t  t e n d e n c y  t o  h e -  
m o r r h a g ia .  The p u r p o s e  o f  t h e  a u t h o r s  was -  b a s e d  on  l i t e r a 
t u r e  d a t a  and  t h e i r  own e x p e r i e n c e s  -  t o  sum m erize  t h o s e  p a t 
h o l o g i c a l  c o n d i t i o n s ,  w h e re  t h e r e  a r e  h e m o s ta s e  t r o u b l e s  t o  
be  r e c k o n d  w i t h .  They d i s c u s s  t h e  im p o r t a n c e  o f  h y p o x i a , p e r i 
n a t a l e  i n f e c t i o n s , I R D S ,  e r y t h r o b l a s t o s i s  f e t a l i s ,  K a s a b a c h -  
M e r i t t  sy n d ro m e ,  n e c r o t i s a n t  e n t e r o c o l i t i s  a n d  l i v e r  d i s e a s e s  
i n  t h e  new born  p e r i o d .

In  t h e  p a t h o l o g i c a l  c o n d i t i o n s  o f  t h e  new born  t h e r e  i s  
n o t  a lw a y s  p o s s i b i l i t y  f o r  d e t a i l e d  c o a g u l a t i o n  i n v e s t i g a t i 
o n s ,  so  t h e y  p r o p o s e  s c r e e n i n g  t e s t s  f o r  r e c o g n i z i n g  t r o u b l e s  
o f  t h e  h e m o s ta s e .  In  t h e r a p y  t h e y  fo u n d  i m p o r t a n c e  t h e  hea ling  
o f  the b a s i c  d i s e a s e '  and  t h e  s u b s t i t u i o n  o f  d e f i c i e n t  f a c t o r s .  
B ecau se  o f  t h e  p a r a d o x  h e p a r i n e  a c t i o n ,  w h ic h  c o u l d  shown i n  
t h e  new born  p e r i o d ,  t h e y  p r o p o s e  h e p a r i n e  a d m i n i s t r a t i o n  o n l y  
w i t h  s i m u l t a n e o u s  s u b s t i t u t i o n  o f  t h e  d e f i c i e n t  a n t i t h r o m b i -  
n e  I I I .

MAGDOLNA HORVÁTH

DIE BEDEUTUNG DER ERWORBENEN HAEMOSTASESTÖRUNGEN IM NEUGEBO- 
RENENALTER

Die A d a p t a t i o n  an  d a s  e x t r a u t e r i n e  Leben i s t  f ü r  d a s  N eugebo
r e n e  e i n e  e r n s t e  K r a f t p r o b e .  W ährend d e r  A d a p t io n  und d e r  p e -  
r i n a t a l e n  Z e i t  b eg e g n en  w i r  o f t  d e r  N e igung  z u r  B l u tu n g .  Es 
w ar d a s  Z i e l  d e r  V e r f a s s e r ,  a u f g r u n d  d e r  L i t e r a t u r  und d e r  
e i g e n e n  E r f a h r u n g e n  d i e  K r a n k h e i t s z u s t ä n d e  im N e u g e b o r e n e n a l -  
t e r  zu sa m m e n fa s sen ,  b e i  denen  man m i t  H a e m o s ta s e s tö r u n g e n  r e 
ch n en  m u ss .  S ie  b e f a s s e n  s i c h  m i t  d e r  B e d e u tu n g  f o l g e n d e r  
K r a n k h e i t e n :  H y p o x ie ,  p e r i n a t a l e  I n f e k t i ó n ,  IRDS, E r y t h r o b l a 
s t o s i s  f ö t a l i s ,  K a s a b a c h - M e r i t t -S y n d ro m ,  n e k r o t i s i e r e n d e  E n t e -  
r o k o l i t i s ,  L e b e r k r a n k h e i t e n  b e i  N e u g e b o re n e n .
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B e i  den  im E i n z e l n e n  b e s p r o c h e n e n  K r a n k h e i t s z u s t ä n d e n  im 
N e u g e b o r e n e n a l t e r  b e s t e h t  n i c h t  immer d i e  M ö g l i c h k e i t  zu e i n 
g e h e n d e n  B l u t g e r i n n u n g s u n t e r s u c h u n g e n ,  d e s h a l b  e m p fe h le n  s i e  
zum K e n n e n le rn e n  d e r  H a e m o s ta s e s t ö r u n g e n  R e ih e n u n te r s u c h u n g e n .  
B e i  d e r  T h e r a p i e  h a l t e n  s i e  d i e  H e i l u n g  d e r  v e r u r s a c h e n d e n  
G r u n d k r a n k h e i t ,  d en  E r s a t z  d e r  f e h l e n d e n  F a k t o r e n  f ü r  w i c h t i g .  
D ie ' E in g a b e  von H e p a r i n  e m p fe h le n  s i e  wegen d e r  im N eu g eb o ren 
a l t e r  b e w e i s b a r e n  p a r a d o x e n  H e p a r in w i rk u n g  n u r  zusammen m i t  
g l e i c h z e i t i g e m  E r s a t z  d e s  f e h l e n d e n  A n t i t h r o m b in  I I I .

MAGDOLNA HORVÁTH

LA SIGNIFO DE LA AKIRITAJ PERTURBOJ DE LA HEMOSTAZO EN NOV- 
NASKITAGO

La a d a p t i § o  a l  l a  e k s t r a u t e r a  v i v o  e s t a s  g r a v a  f o r t o p r o v o  
p o r  l a  n o v n a s k i t o .  Dum l a  a d a p t i ^ o  k o n c e rn e  p e r i n a s k i ^ a  p e 
r i o d o  o f t e  n i  r e n k o n t i ^ a s  kun  san g ad em o . La c e l o  de l a  a u -  
t o r o j  e s t i s ,  k e  i l i  su m ig u  -  l a t i  l a  l i t e r a t u r o  k a j  p r o p r a j  
s p e r t^ o j  -  t i u j n  n o v n a s k i t a g a j n  s t a t o j n ,  c e  k i u j  o n i  d e v a s  
a n t a u k a l k u l i  l a  h e m o s t a z a j n  p e r t u r b o j n .  I l i  o k u p i g a s  p r i  l a  
s i g n i f o  de l a  h i p o k s i o ,  p e r i n a s k a ^ a j  i n f e k t o j , IRDS, " e r y 
t h r o b l a s t o s i s  f o e t a l i s " ,  K a s a b a c h - M e r r i t  s in d ro m o ,  n e k r o z i -  
§a  e n t e r o k o l i t o ,  n o v n a s k i t a g a j  h e p a t o m a l s a n o j .

Ce l a  n o v n a s k i t a g a j  p a t o l o g i a j  c i r k o n s t a n c o j  ne  e s t a s  c iam  
e b l e c o j  p o r  d e t a l a j  h e m o k o a g u l ig a j  e s p l o r o j . P ro  t i o  l a  a u -  
t o r a j  p r o p o n a s  f i l t r o e s p l o r o j n  p o r  l a  p l i  p r e c i z a  ekkono  dé 
l a  h e m o s t a z a j  p e r t u r b o j . I l i  j u § a s  g r a v a  l a  s a n i g o n  de l a  
e s t i g a  b a z m a ls a n o  k a j  l a  s u b s t i t u o n  de l a  m ankaj f a k t o r o j . 
I l i  p r o p o n a s  l a  h e p a r i n o - d o n a s o n  é iam  k u n é  kun l a  samtempa 
s u b s t i t u o  de l a  m anka a n t i t r o m b i n o  I I I  -  p o r  l a  en  n o v n a s k i -  
t a g o  o f t a  p a r a d o k s a  h e p a r i n o - e f i k o .
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HORVÁTH MAGDOLNA

A HEMOSZTÁZIS SZERZETT ZAVARAINAK A JELENTŐSÉGE ÚJSZÜLÖTT- 
KORBAN

Az e x t r a u t e r i n  é l e t h e z  t ö r t é n ő  a d a p t á c i ó  kom oly e r ő p r ó b á t  j e 
l e n t  az  ú j s z ü l ö t t ,  k o r a s z ü l ö t t  s z á m á ra .  Az a d a p t á c i ó ,  a  p e r i 
n a t a l i s  i d ő s z a k  a l a t t  g y a k r a n  találkozunk v é r z é k e n y s é g i  h a j l a m 
m a l .  A h a e m o r r h a g iá s  k o m p l ik á c i ó k  s o k s z o r  i j e s z t ő e k .  Nem meg
f e l e l ő  é s  g y o r s  k e z e l é s  e s e t é n  ham ar f a t a l i s  k i m e n e t e l ű e k  l e 
h e t n e k  .

A v é r z ő  ú j s z ü l ö t t  v i z s g á l a t a  a  g y e rm e k g y ó g y á s z t  szem b e
á l l í t j a  a v é r v é t e l  n e h é z s é g e i v e l ,  t e c h n i k a i  p r o b l é m á k k a l ,  nem 
m e g f e l e l ő  l a b o r a t ó r i u m i  h á t t é r r e l ,  é s  az  e red m én y ek  é r t é k e l é 
s i  n e h é z s é g é v e l .

C é lu n k  az  v o l t ,  hogy a  s z e r z e t t  k o a g u l á c i ó s  z a v a r o k ,  e l 
s ő s o r b a n  a  d i s s z e m i n á l t  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó  f e l i s m e r é 
s é t  i r o d a l m i  a d a to k  a l a p j á n  m e g k ö z e l í t s ü k .

A b e t e g  ú j s z ü l ö t t e k  k ü lö n ö s e n  fo g é k o n y ak  D IK -re  / 2 6 ,  33 , 
7 4 / .  Ennek o k a i  a k ö v e tk e z ő k :

-  f e j l e t l e n  a  r e t i k u l o e n d o t e l i á s  r e n d s z e r ü k ,  am ely  f e l a d a t a  
l e n n e  a k o a g u l á c i ó  i n t e r m e d i e r  t e r m é k e i n e k  a  t i s z t í t á s a  
/ 6 4 / ,

-  a m i k r o c i r k u l á c i ó  f e n n t a r t á s a  n e h é z s é g e k b e  ü t k ö z i k ,

-  eh h e z  h e p a t i k u s  é r e t l e n s é g  t á r s u l ,  am ely  a f i b r i n o g é n , a  K 
v i t a m i n  d e p e n d e n s  f a k t o r o k ,  az  a n t i t r o m b i n  I I I . ,  é s  a p l a z -  
m inogén  k o m p e n z a to r ik u s  s z i n t é z i s é n e k  a n e h é z s é g é t  e re d m é ry e -  
z i .

A n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n  e l ő f o r d u l ó ,  a h e m o s z t á z i s  z a v a 
r á t  k i v á l t ó  l e g g y a k o r i b b  e s e m é n y e k e t  az  l . s z .  t á b l á z a t b a n  f o g 
l a l t u k  ö s s z e  / 3 6 / .  L á t h a t ó ,  hogy a  d i s s z e m i n á l t  i n t r a v a s z k u l a -  
r i s  k o a g u l á c i ó  l e f o l y á s a  v á l t o z ó  l e h e t  -  a k i v á l t ó  e sem én y ek  
j e l e n l é t é t ő l  é s  i n t e n z i t á s á t ó l  fü g g ő e n  - .  D ön tő  a  k l i n i k u m  
s z e m p o n t j á b ó l ,  hogy a k i v á l t ó  esem ény  p e r z i s z t á l ,  vagy  m eg szű 
n i k  .

I .  D IK -re  a h e m o s z t á z i s  e l t é r é s e i r e  a k ö v e tk e z ő  p a t o l ó g i á s  á l 
l a p o t o k b a n  s z á m í t h a t u n k :

1 .  I n f e k c i ó

S ú ly o s  b a k t e r i á l i s ,  v i r a l i s  f e r t ő z é s  g y a k ra n  i d é z  e l ő  n e o 
n a t á l i s  p e r ió d u s b a n  k o a g u l o p a t i á t . A l e g g y a k o r i b b  i n f e k c i ó k  a 
h e r p e s z  s i m p le x ,  a l i s z t é r i a ,  s t r e p t o c o c c u s ,  Gram n e g a t i v  k ó r 
ok o zó  á l t a l  o k o z o t t  s z e p s z i s e k ,  am ely ék  s ú l y o s  D I k - e l  j á r h a t 
n a k  /1 0 ,  5 1 ,  5 2 ,  6 5 / .  Az i r o d a lo m b a n  az  i n f e k c i ó  h e m o s z t á z i s  
k a p c s o l a t á b a n  in k á b b  k a z u i s z t i k a i  k ö z l é s e k  i s m e r e t e s e k .
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1 .  t á b l á z a t
A h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t a  u j s z ü l ö t t k o r i  p a t o l ó g i á s  á l l a p o t b a n

Kiváltó események

Sepsis Hypoxia - acidosis Szöveti faktorok felsza- Egyib
badulása a keringésben

bakteriális szülési asphyxia placenta - abnormalitások hyperviscositás
vagy viralis haemorrhagiás shock abruptio E BF

apnoe praevia
RDS postmaturitás,
tüdővérzés SGA újszülött
meconium - aspiratio szerv-necrosis
hypothermia /NEC, thrombosis/

súlyos DIC

kiváltó ok kiváltó ok
megszűnt fennmaradt

közepes-enyhe DIC
thrombocyto 
és véralva
dási faktorok 
transfusiója, 
v. cseretrans- 
fusio

gondos observatio 
vérzés esetén pótlás

cseretransfusio 
Sepsis esetén a 
heparin megfon
tolandó

súlyos DIC közepes DIC
thrombocyto és 
véralvadási fak
torok transfusiója

N y i l v á n v a l ó  a z o n b a n ,  hogy  i n f e k c i ó h o z  t á r s u l v a  a h e m o s z tá 
z i s  k é t f é l e  z a v a r a  k ü l ö n í t h e t ő  e l :

1 .  k o n s z u m p c ió s  k o a g u l o p a t i a  D IK -k e l

2 .  t r o m b o c i t o p é n i a  / 1 8 / .

A t r o m b o c i t o p é n i a  m a n i f e s z t á c i ó j a  a n e o n a t á l i s  s z e p s z i s -  
n e k ,  é s  f e l t ű n ő e n  a l a c s o n y  t r o m b o c i t a  szám l e h e t  DIK eg y é b  j e 
l e n l é t e  n é l k ü l .

Az ö s s z e f o g l a l ó  munkák k ö z ü l  k i e m e lk e d ő  W e issb a ch  é s  m t s -  
a i  k ö z le m é n y e ,  a k i k  48 Gram n e g a t i v  s z e p s z i s b e n  sz e n v e d ő  ú j s z ü 
l ö t t  h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t á t  v é g e z t é k  e l ,  é s  t a n u lm á n y o z tá k  a 
k o a g u l á c i ó s  p a r a m é t e r e k  d i n a m iz m u s á t .  M e g á l l a p i t á s u k  a l a p j á n  a 
b e t e g s é g  k e z d e t é n  m e g e m e lk e d e t t  a  f i b r i n o g é n ,  a n t i p l a z m i n , t r i p -  
s z i n  i n h i b i t o r  k a p a c i t á s ,  v a l a m i n t  a  I I .  é s  X. f a k t o r .  A t ro m 
b o c i t a  szám , p l a z m i n o g é n ,  a n t i t r o m b i n  I I I ,  a l f a - 2  m a k ro g lo b u l in  
é s  a z  V. f a k t o r  c s ö k k e n t .  A g y ó g y u lá s  fo ly a m á n  e z e k  n o r m a l i z á 
l ó d n a k ,  u t o l j á r a  a  t r o m b o c i t a - s z á m  r e n d e z ő d ö t t ,  g y a k ra n  c s a k  a 
m á s o d i k  vagy  h a r m a d ik  h é t e n .  F o n to s  d i a g r ^ s z t i k u s  j e l n e k  t a r t 
j á k  s z e p t i k u s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a  m agas f i b r i n o g é n  s z i n t e t  é s  az  
a l a c s o n y  t r o m b o c i t a  s z á m o t  / 7 3 / .

2 .  H i p o x i a  é s  a ó i d ó z i s
Az a l á b b i  b e t e g s é g b e n  a z  é s z l e l t  k o a g u l á c i ó s  v á l t o z á s o k  a l a p j a  
a  h i p o x i a ,  am ely  r o s s z  p e r i f é r i á s  p e r f u z i ó v a l ,  a c i d ó z i s s a l  t á r 
s u l  .
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2 . 1 .  A sp h y x ia

Nagyon sok a d a t  i s m e r t ,  am ely  h ip o x é m iá s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a  h e -  
m o s z t á z i s  e l t é r é s e i r ő l  szám o l b e .  M a r k a r in  é s  m t s a i  / 4 8 /  
IRDS o k o z t a ,  v agy  s z ü l e t é s i  a s p h y x ia  o k o z t a  h ip o x é m iá s  á l l a 
p o tb a n  a  V i l i ,  k o a g u la n s  f a k t o r  c s ö k k e n é s é t  t u d t a  k i m u t a t n i  
/44  v e r s u s  106 %/. Ezen k í v ü l  p r o g r e s s z i v e n  c s ö k k e n t  p r o t r o m -  
b i n t ,  X. f a k t o r t ,  é s  V. f a k t o r t  é s z l e l t .  Az e l t é r é s e k e t  a  máj 
h i p o x i a  o k o z t a  c s ö k k e n t  s z i n t é z i s é v e l  m a g y a r á z t a .  Hathway é s  
H en d erso n  /3 2 /  á l l a t k í s é r l e t b e n  24 ó r á s  h i p o x i á s  p e r i ó d u s t  k ö 
v e tő e n  h a s o n ló  e re d m é n y t  t a l á l t .  A p p le y a rd  é s  C ottom  / 4 /  meg
á l l a p í t o t t a ,  hogy h i p o x i á s o k n á l  e lm a r a d  a v á l a s z  a m e g f e l e l ő 
en  a l k a l m a z o t t  K v i t a m i n r a .  V i z s g á l a t a i k  s o r á n  t r o m b o t e s z t e t  
a l k a l m a z t a k ,  am ely  m é r te  a  I I . ,  V I I . ,  X . ,  é s  IX. f a k t o r t .  
Chadd é s  m t s a i  / 1 1 /  a  h ip o x é m iá s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a l a c s o n y a b b  
t r o m b o c i t a  s z á m o t ,  m e g n ö v e k e d e t t  f i b r i n  d e g r a d a t i ó s  t e r m é k e t ,  
m e g n y ú l t  t r o m b in  i d ő t  t a l á l t .  Ezek az  e l v á l t o z á s o k  
s z e r i n t ü k  in k á b b  D IK -re  u t a l n a k ,  m in t  h e p a t i k u s  s é r ü l é s r e .  
C h e s s e l s  é s  W ig g le s w o r th  / 1 3 /  h i p o x i a ,  a c i d ó z i s  e l ő f o r d u l á s á 
n á l ,  f ő l e g ,  ha  h i p o t e r m i á s  i s  v o l t  az ú j s z ü l ö t t  D IK -re j e l l e m 
ző k o a g u l á c i ó s  e l t é r é s e k e t  é s z l e l t .  A f e n t i e k k e l  szemben PerL- 
man é s  D v id an sk y  / 5 6 /  nem t a l á l t  e l t é r é s t  a z  a s p h y x i á s  d y sm a-  
t u r u s ,  i l l e t v e  k o r a s z ü l ö t t e k n é l ,  c s a k  n é m i l e g  c s ö k k e n t  t r o n b o -  
c i t a  s z á m o t .  Thomas /6 8 /  s z e r i n t  a p r e n a t á l i s  s t r e s s z  a k u t a n  
e l ő i d é z i  a v é r  k o a g u l á c i ó s  f a k t o r a i n a k  é r é s é t ,  é s  m e g n ö v e l i  az  
V. é s  V I I I .  f a k t o r  s z i n t j é t  f e t á l i s  d i s z t r e s s z e s  ú j s z ü l ö t t e k n é l  
Hathaway é s  m t s a i  s z e r i n t  / 3 4 / .  W a tk in s  é s  m t s a i  /7 1 /  24 s ú 
ly o s  a s p h y x i á s  ú j s z ü l ö t t  a d a t a i t  t a n u l m á n y o z t á k .  S z o ro s  ö s s z e 
f ü g g é s t  á l l a p í t o t t a k  meg a k o a g u l á c i ó s ,  f i b r i n o l i t i k u s  é s  im
m u n o ló g ia i  s z i s z t é m a  k ö z ö t t .  F o n to s  p r o g n o s z t i k a i  j e l n e k  t a r t 
j á k  a TEG, a  p la z m in o g é n  é s  az  FDP s z i n t  k ö v e t é s é t ,  ők a  DIK 
h e l y e t t  a  f e n t i e k  m i a t t  in k á b b  a DIMSA / D i s s e m i n a t e d  I n t r a v a s 
c u l a r  M u l t i p l e  S y s tem s A c t i v a t i o n /  e l n e v e z é s t  a j á n l j á k ,  m i v e l  
a fo ly a m a t  t ö b b  r e n d s z e r t  é r i n t .

A k ü lö n b ö z ő  s z e r z ő k  e r e d m é n y e in e k  a v a r i a b i l i t á s a  a n n a k  
a  k ö v e tk e z m é n y e ,  hogy a h ip o x é m iá s  s t r e s s z  i d e j e  é s  t a r t a m a  
v á l t o z ó ,  a  t a n u l m á n y o z o t t  ú j s z ü l ö t t e k  é r e t t s é g e  k ü lö n b ö z ő , v á l 
to z ó  a  s ú l y o s s á g a  az  a c i d ó z i s n a k ,  h i p e r k a r b i á n a k ,  h i p o t e n z i ó -  
n a k ,  h i p o t e r m i á n a k ,  am ely  k i s é r i  a h ip o x é m iá s  p e r i ó d u s t .  L á t 
h a t ó ,  hogy human k ö rü lm én y e k  k ö z ö t t  n eh é z  a h i p o x i á t  i z o l á l t a n  
v i z s g á l n i .  I z o l á l t  1 ó r á s  h i p o x i a  v i z s g á l a t á r ó l  s z á m o l ta k  b e  
K i s k e r  é s  m t s a i  / 4 1 /  f e t a l i s  b á r á n y o k n á l .  A s t r e s s z e l t  á l lá tck r-  
faál nem é s z l e l t e k  v á l t o z á s t  a v é r a l v a d á s  f o ly a m a tá b a n .ü g y  g o n 
d o l j á k ,  hogy f e t a l i s  b i r k á k n á l  a k o a g u l o p á t i a  h i á n y a  a s ú l y o s  
h ip o x é m ia  fo ly am án  é s  k ö v e tő e n  ö s s z e f ü g g é s b e  h o z h a tó  az a lac so 
nyabb  p 0 2 s z i n t e n  v a l ó  a d a p t á l ó d á s s a l , é r e t l e n  k o a g u lá c ió s  rend
s z e r r e l ,  am ely  nem k é p e s  a s t r e s s z r e  r e a g á l n i  é s / v a g y  a  p l a -  
o e n t á r i s  k e r i n g é s  o ly a n  k é p e s s é g é v e l ,  hogy n o r m á l i s  p H - t  t a r t  
fen t  s ú l y o s  h ip o x é m ia  j e l e n l é t é b e n .

Az e l l e n tm o n d ó  é s  nem l e z á r t  v i z s g á l a t o k  e l l e n é r e  l e s z ö 
g e z h e t j ü k ,  hogy a h ip o x é m ia  a  h e m o s z tá z i s  z a v a r á t  i d é z i  e l ő .  
A kut h i p o x i á n á l  in k á b b  D IK - re ,  h o s s z a n t a r t ó n á l  in k áb b  a máj 
f a k t o r  s z i n t e t i z á l ó  k é p e s s é g é n e k  c s ö k k e n é s é v e l  t a l á l k o z u n k .
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A g y a k o r l a t b a n  a z  a s p h y x i á t  k i s é r ő  k o a g u l o p á t i a  d i a g n ó 
z i s a  a  f i b r i n o g é n ,  FDP é s  a t r o m b o c i t a  szám v i z s g á l a t á t  i -  
g é n y l i .  A t r o m b o c i t a  szám g y a k r a n  n o r m á l i s ,  v ag y  e n y h é n  csök
k e n t ,  am ik o r  a  f i b r i n o g é n  s z i n t  a l a c s o n y .  Szám olnunk  k e l l  a 
K v i t a m i n r a  a d o t t  nem m e g f e l e l ő  v á l á s á r a  i s .

2 . 2 .  H a e m o r rh a g iá s  sokk

S ú ly o s  a n é m ia ,  p o s t h a e m o r r h a g i á s  s o k k ,  am ely  u t e r u s b ó l ,  p l a -  
c e n t á b ó l ,  k ö l d ö k b ő l ,  f e t a l i s ,  m a t e r n a l i s ,  v agy  f e t o - f e t á l i s  
v é r v e s z t é s b ő l  e r e d h e t  g y a k ra n  t á r s u l  D IK -e l .  R u t h e r f o r d  /6 0 /  
s z e r i n t  a  r o s s z  s z ö v e t i  p e r f u z i ó ,  a c i d ó z i s  a k o a g u l á c i ó s  e l 
t é r é s e k  o k i  m e c h a n iz m u s a .  DIK ú j s z ü l ö t t e k n é l  m á s o d la g o s  h a e 
m o r r h a g i á s  s o k k h o z  v e z e t h e t .

2 . 3 .  I d i o p á t i á s  r e s p i r á c i ó s  d i s z t r e s s z  s z in d ró m a

T öbb  s z e r z ő  f e l t é t e l e z i ,  hogy  IR D S -ben  a DIK e t i o l ó g i a i  t é 
n y e z ő  l e n n e ,  i g y  n y i l v á n v a l ó ,  h o g y  az  é r d e k l ő d é s  e l ő t e r é b e n  
á l l t  h o s s z ú  i d ő n  k e r e s z t ü l  a  p r o b l é m a .

A l s t a t t  é s  m t s a i  / 3 /  k ö z le m é n y ü k b e n  b e s z á m o l t a k  a r r ó l ,  
h o g y  c s ö k k e n t  a  I I . ,  V I I I , ,  I X . ,  é s  X I .  f a k t o r o k  s z i n t j e  55 
R D S-es  ú j s z ü l ö t t  f e l é n é l ,  a z  V-., V I I . ,  X. f a k t o r ,  f i b r i n o g é n  
é s  a  v é r ie m é z k e  szám  c s ö k k e n é s e  a z o n b a n  k e v é s b é  f e l t ű n ő  v o l t .  
C h e s s e l s  é s  W i g g l e s w o r th  / 1 5 /  h e m o s z t á z i s  e l t é r é s t  é s z l e l t  48 
R D S -eses  ú j s z ü l ö t t  e g y h a rm a d á b a n ,  a  kép  DIK-nek f e l e l t  meg, 
b á r  a  máj f a k t o r  s z i n t e t i z á l ó  k é p e s s é g é n e k  a z a v a r a  sem v o l t  
k i z á r t .

J e n s e n  / 3 9 /  a z  V. f a k t o r  é s  a  f i b r i n o g é n  s z i n t  c s ö k k e n é 
s é t  t u d t a  k i m u t a t n i  30 R D S -eses  ú j s z ü l ö t t n é l .  T r o m b o c i t o p é n i -  
á t ,  m e g n y ú l t  P T I - t ,  t r o m b in  i d ő t ,  k ó r o s  t r o m b o t e s z t e t ,  v a l a 
m i n t  m e g n ö v e k e d e t t  FDP s z i n t e t  t a l á l t  20 RDS-ben s z e n v e d ő  
k o r a s z ü l ö t t n é l  C hadd  é s  M uxworthy / 1 2 / .  H e n r ik s o n  é s  E k e lu n d  
/ 3 7 /  33 R D S -eses  u j s z ü l ö t t n é l  a  I I . ,  V I I . ,  X. f a k t o r  c sö k k e n é 
s é t  é s z l e l t e ,  a l a c s o n y  v o l t  a  f i b r i n o g é n ,  az  V. f a k t o r  é s  a 
p l a z m in o g é n  s z i n t j e  i s .  A f e n t i e k e n  k i v ü l  m e g e m e lk e d e t t  FDP 
s z i n t e t  i s  t a l á l t a k .

L á t h a t ó ,  h o g y  az  RDS-ben s z e n v e d ő  ú j s z ü l ö t t e k n é l  m u l t i 
p l e x  e l t é r é s e k  a  j e l l e m z ő e k ,  s é r ü l t  a  K v i t a m in  d e p e n d e n s  fak
t o r o k  s z i n t é z i s e ,  d e  a  k o a g u l á c i ó s  é s  f i b r i n o l i t i k u s  fo ly a m a 
t o k  a k t i v á l á s a  i s  m e g f i g y e l h e t ő .

Több i r o d a l m i  a d a t  i s m e r e t e s ,  am ely  az  ú j s z ü l ö t t e k  f i b 
r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s á r ó l  s zá m o l  b e ,  f ő l e g  R D S -e s s e l  k a p c s o 
l a t b a n .  A h i a l i n  membrán az  a l v e o l u s o k b a n  f i b r i n b ő l  á l l , a m e l y  
v a l ó s z i n ü l e g  a  s é r ü l t  k a p i l l á r i s o k b ó l  k e r ü l  k i .  T a l á n  e z  a 
képződm ény  ö s s z e f ü g g é s b e n  á l l h a t  a  p l a z m in  p r e k u r z o r o k ,  vagy  
a  p l a z m i n  a k t i v á t o r o k  h i á n y á v a l .  M a r k a r i a n  é s  m t s a i  / 4 9 /  c ső k - '  
k e n t  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s r ó l  s z á m o l t  be k o r a s z ü l ö t t  RDS- 
b e n ,  f ő l e g  a f a t a l i s  e s e t e k b e n  / e z  m ag y a rázn á  a  p la z m in o g é n  
s z i n t  c s ö k k e n é s é t / .  E k e lu n d  é s  m t s a i  / 2 2 / ,  a k i k  a  f i b r i n o l i t i 
k u s  a k t i v i t á s t  v i z s g á l t á k  IRDS b e t e g s é g b e n  a t ü d ő s z ö v e t b e n  29 
ú j s z ü l ö t t n é l ,  s z i n t é n  a l a c s o n y a b b  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s t  
t u d o t t  k i m u t a t n i .
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A t r o m b o c i t a  szára a l a c s o n y  l e b e t  RDS-ben DIK e g y é b  j e 
l e n l é t e  n é l k ü l  i s .  É rd e k e s  H a thaw ay  / 3 4 /  v i z s g á l a t a ,  a k i  22 
ú j s z ü l ö t t  'k ö ld ö k v é r é b e n  t a n u l m á n y o z t a  a  h e m o s z t á z i s  p a r a m é 
t e r e i t ,  a k i k n é l  a k é s ő b b ie k b e n  s ú l y o s  IRDS a l a k u l t  k i . A  VLII.
V. fak to r ,  v é r le m e z k e  szám n o r m á l i s  v o l t ,  nem t a l á l t  e m e lk e 
d e t t  FDP s z i n t e t  sem, c s u p á n  az  a n t i t r o r a b i n  I I I .  s z i n t  csök
k e n é s é t  é s z l e l t e .

L á t h a t ó ,  hogy a v i t á t ,  hogy  a  DIK -e t i o l ó g i a i  t é n y e z ő  
l e n n e  IRDS-ben nem t u d j u k  l e z á r n i .  L e s z ö g e z h e t j ü k ,  hogy  a 
DIK é s  a  m e g n ö v e k e d e t t  f i b r i n o l i z i s  g y a k ra n  o l y a n  k o r a s z ü 
l ö t t  s ú l y o s  RDS-ben f o r d u l  e l ő ,  a k i k n é l  már a  m á jb an  a  K v i 
t a m in  d e p e n d e n s  f a k t o r o k  s z i n t é z i s é n e k  a z a v a r a  v a n ,  é s  k o n 
t a k t  a l v a d á s i  f a k t o r o k  j e l e n t k e z n e k ,  am elye t  s ú l y o s b í t  a  h i -  
p o x i a .

Még k é t  o ly a n  á l l a p o t  t a r t o z i k  eb b e  a c s o p o r t b a ,  a h o l  a 
h e m o s z t á z i s  e l t é r é s e i ,  m in t  o k i  t é n y e z ő  f e l v e t ő d n e k ,  a z  e -  
g y ik  a m a s s s z i v  p u lm o n a r i s  h a e m o r r h a g i a ,  a m á s ik  a z  i n t r a -  
k r a n á l i s  v é r z é s .

2 . 4 .  T ü d ő v é rz é s

S ú ly o s a n  b e t e g  é s  s t r e s s z n e k  k i t e t t  ú j s z ü l ö t t e k n é l  f o r d u l  e l ő ,  
a k l i n i k a i  k é p ,  a  p r e d i s z p o n á l ó  t é n y e z ő k ,  é s  a  p a t o f i z i o l ó g i a  
a n e o n a to l ó g u s o k  e l ő t t  j ó l  i s m e r t .  Néhány k ö z lem é n y  i s m e r t , a -  
m ely  MPH-ban a  k o a g u l á c i ó s  e l v á l t o z á s o k a t  t á r g y a l j a .  A k ö z l e 
mények eg y  r é s z e  s z e r i n t  a z  e l t é r é s e k  DIK -hez h a s o n l ó a k  / 4 2 / .  
C o le  é s  m t s a i  / 1 6 /  10 ú j s z ü l ö t t n é l  v é g e z t e k  h e m o s z t á z i s  v i z s 
g á l a t o t ,  a k i k n é l  m a s s z ív  p u l m o n a r i s  v é r z é s  a l a k u l t  k i .  A b e 
t e g e k  k ö z ü l  ö t n é l  a v i z s g á l a t o t  a  v é r z é s  k i a l a k u l á s a  e l ő t t  
i s  e l v é g e z t é k .  Csupán 1 - n é l  t a l á l t a k  D IK -re  u t a l ó  k o a g u l á c i ó s  
s t á t u s z t .  M iu tán  k i a l a k u l t  a  t ü d ő v é r z é s ,  10 ú j s z ü l ö t t  k ö z ü l  
4 - n é l  v o l t a k  D IK -re  u t a l ó  h e m o s z t á z i s  e l t é r é s e k .  A f e n t i  v i z s 
g á l a t ,  é s  az e z t  m e g e r ő s í t ő  s z e r z ő k  v é lem én y e  s z e r i n t  a  DIK 
nem oka  a MPH-nak, de n éh á n y  e s e t b e n  s ú l y o s b í t h a t j a  a  v é r z é s  
f o k á t .  B oo thby  é s  De Sa / 9 /  h a n g s ú ly o z z á k  in k á b b  a  m e g e l ő z é s t ,  
a  k r ó n i k u s  h i p o x i a  é s  a c i d ó z i s  u t j á n .

2 . 5 .  I n t r a k r a n i a l i s  v é r z é s

Az i n t r a k r a n i a l i s  v é r z é s  o k o z t a  " v é r z é s e s  s z in d ró m a "  j e l e n l e g  
i s  s z é l e s  é r d e k l ő d é s r e  s zá m o t  t a r t ó  p ro b lé m a .  T e l j e s s é g  n é l 
k ü l  c s a k  az o n  e t i o l ó g i a i  t é n y e z ő k e t  e m l i t j ü k ,  a h o l  a h e m o s z t á 
z i s  z a v a r á t ,  m in t  o k o t  t é t e l e z i k  f e l :

-  L a r r o c h e  / 4 5 /  v é n á s  t r o m b ó z i s t  t é t e l e z e t t  f e l ,  H a m b le to n  é s  
W ig g le s w o r th  / 3 1 /  f o k o z o t t  f i b r i n o l i t i k u s  a k t i v i t á s t  f i g y e l t  
meg. -

T e k i n t s ü k  á t  a z o k a t  a  j e l e n t ő s e b b  i r o d a l m i  a d a t o k a t , a h o l  
IVH-ban n é z t é k  a  k o a g u l á c i ó s  s t á t u s z t .  Gray é s  m t s a i  / 2 7 /  k o 
r a s z ü l ö t t e k n é l ,  a k i k n é l  IVH a l a k u l t  k i ,  e x t r é m  fo k b a n  k ó r o s  
t r o m b o t e s z t e t  é s z l e l t e k ,  f e l t é t e l e a i k , h o g y  a m e g v á l t o z o t t  k o 
a g u l á c i ó  l e h e t s é g e s  o k i  t é n y e z ő .  C h e s s e l s  é s  W ig g le s w o r th  / 1 5 /  
k o a g u l á c i ó s  e l t é r é s e k e t  é s z l e l t  / a l a c s o n y  f i b r i n o g e n  s z i n t ^ n e g -
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n ö v e k e d e t t  FDP t i t e r ,  k ó r o s  t r o m b o t e s z t ,  é s  t ro m b in  i d ő / ,  a -  
m e ly e k  j e l l e m z ő e k  D IK - re ,  IVH-ban s z e n v e d ő  u j s z ü l ö t t e k n é l .Co
l e  é s  m ts a i  / 1 7 /  s o r o z a t o s  v i z s g á l a t o k a t  v é g e z t e k  31 ú j s z ü 
l ö t t n é l ,  v i z s g á l t á k  a  P T I ,  P l ,  f i b r i n o g é n ,  t r o m b o c i t a  s z á m ,é s  
FDP a l a k u l á s á t .  E z e k n é l  az  ú j s z ü l ö t t e k n é l  IVH a l a k u l t  k i  / á t 
l a g  s z ü l e t é s i  s ú l y ú k  1077 g v o l t ,  é s  19 RDS-ben s z e n v e d e t t / .
Az IVH k i a l a k u l á s á t  m ege lőzően  -  a l e g g y a k o r i b b  e l t é r é s  -  a 
m e g n y ú l t  P l  é s  P T I v o l t ,  k é s ő b b ,  m ik o r  az  ú j s z ü l ö t t  s ú l y o s a n  
b e t e g  l e t t ,  n y i l v á n v a l ó  DIK f o r d u l t  e l ő  g y a k ra b b a n .  . Mások 
e z t  nem t u d t á k  m e g e r ő s í t e n i . G up ta  é s  m t s a i  / 2 9 /  128 k o r a s z ü 
l ö t t e t  t a n u l m á n y o z t a k ,  e b b ő l  11 IV H -ban  m e g h a l t  ú j s z ü l ö t t n é l  
1 - n é l  t a l á l t  c s a k  m eg n y ú l t  P T I - t  é s  P l - t .  Andrew é s
m t s a i  / 2 /  a  X I . ,  X I I . ,  é s  p r e k a l l i k r e i n  s z i n t j é t  t a l á l t á k  b e 
t e g  k o r a s z ü l ö t t n é l  a l a c s o n y n a k ,  i l l e t v e  nem é s z l e l t é k  a p o s t -  
n a t a l i s a n  i s m e r t  e m e l k e d é s ü k e t .  A f e n t i  f a k t o r o k  fontos ré s z é t  
k é p e z i k  a k o a g u l á c i ó n a k ,  f i b r i n o l i z i s n e k , k i n i n  gfenerationak., é s  
kom plem ent a k t i v á c i ó n a k , i g y  a s z e r z ő k  f e l t é t e l e z i k ,  hogy e -  
z e k n e k  a c s ö k k e n é s e  a k ó ro s  v é r z é k e n y s é g  o k a  l e n n e .

L á t h a tó ,  h o g y  az  i n t r a v e n t r i k u l a r i s  h a e m o r rh a g ia  d i a g 
n o s z t i k u s  m e g k ö z e l í t é s e  a h e m o s z t á z i s  o l d a l á r ó l  sok  e l l e n t 
mondó a d a t o t  t a r t a l m a z ,  é s  f e l t é t e l e z h e t ő ,  hogy az  IVH k i a l a 
k u l á s á b a n  a h e m o s z t á z i s  z a v a r a  nem j e l e n t ő s  o k i  t é n y e z ő .

3. S z ö v e t i  f a k t o r o k  a k e r in g é s b e n

A k ö v e tk e z ő  n a g y  c s o p o r t o t  azon  p a t o l ó g i á s  á l l a p o t o k  a l k o t j á k ,  
a h o l  a k i v á l t ó  é s e m é n y  a s z ö v e t i  f a k t o r o k  f e l s z a b a d u l á s a .

3 . 1 .  T e r h e s s é g i  k o m p l ik á c ió k

D i s s z e m i n á l t  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó  g y a k ra n  e l ő f o r d u l  o -  
l y a n  e s e t e k b e n ,  a m ik o r  n e k r o t i k u s ,  v ag y  s é r ü l t  s z ö v e t i  t e r m é 
k e k ,  amelyek f e l s z a b a d u l n a k  é s  b e k e r ü l n e k  az  a n y a ,  az  ú j s z ü 
l ö t t ,  vagy m i n d k e t t ő  k e r i n g é s é b e .  A s é r ü l t  s z ö v e t  l e h e t  p l a -  
c e n t á r i s  e r e d e t ű  / a b r u p t i o  p l a c e n t a e ,  v ag y  p l a c e n t a  p a e v i a  
k a p c s á n / ,  l e h e t  f e t a l i s ,  am ely  s z á r m a z h a t  i n t r a u t e r i n  e l h a l t  
i k e r - f e t u s b ó l .

3 . 2 .  N e o n a t á l i s  t r o m b o t i k u s  b e t e g s é g e k

Az i r o d a l m i  a d a t o k  s z e r i n t  a n e o n a t á l i s  p e r ió d u s b a n  az  a r t é r i 
á s  é s  vénás  t r o m b ó z i s o k  száma e m e lk e d ik  / 6 2 ,  7 0 / .  P o n to s a n  nem 
m ondha tó  meg, h o g y  az  em e lk e d és  o k a  a  f o k o z o t t a b b •é r d e k l ő d é s , 
v a g y  t e r á p i á s  b e a v a t k o z á s o k  k ö v e tk e z m é n y e .

A 2. t á b l á z a t b a n  t ü n t e t t ü k  f e l  a  l e g g y a k o r i b b  t r o m b o t i 
k u s  k o m p l i k á c i ó k a t  a  n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n .

2 .  t á b l á z a t
N e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n  e l ő f o r d u l ó  g y a k o r i  t r o m b o t ik u s  b e t e g 

ség e k  :
a r t e r i a  p u l m o n a l i s  t r o m b ó z i s a  
p o r t a l i s  véna  t r o m b ó z i s  
a d r e n a l i s  v én a  t r o m b ó z i s a
n a g y  e r e k  t r o m b ó z i s a  / a o r t a ,  v .  c a v a  i n f e r i o r /
m e s e n t e r i a l i s  e r e k  t r o m b ó z i s a
k a r d i á l i s  t r o m b o t i k u s  e l v á l t o z á s o k
p e r i f é r i á s  g a n g r é n a
a r t e r i a  r e n a l i s  t r o m b ó z i s a
v é n a  r e n a l i s  t r o m b ó z i s a
a r t e r i a  é s  v é n a  u m b i l i c a l i s  t r o m b ó z i s a .
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A r t e r i a  p u l m o n a l i s  t r o m b ó z i s a  S a n e r k in  / 6 1 /  a d a t a i  s z e 
r i n t  k o r a s z ü l ö t t e k  h i a l i n - m e m b r á n  b e t e g s é g é b e n  14 %-ban f o r 
d u l t  e l ő .  E z e k n é l  az  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a r t é r i á s  k ö l d ö k k a t é t e r e 
z é s  t ö r t é n t .  De Sa é s  N i c h o l l s  / 2 1 /  a d a t a i  s z e r i n t  a m e l l é k 
v e s e  n e k r ó z i s a  1000 é l v e s z ü l e t e t t r e  n ézv e  1 ,4  %-ban f o r d u l  e -  
1 5 ,  é s  e z  38 %-ban az a d r e n a l i s  v é n a  t r o m b ó z i s á v a l  f ü g g  
ö s s z e .  A r t e r i a  c o r o n a r i a  t ro m o em & ó lia  k ö v e tk e z m é n y e k é n t  nem 
b a k t e r i á l i s  e r e d e t ű  v a l v u l a r i s  v e g e t a t i v  t r o m b ó z i s t  é s  m io -  
k a r d i á l i s  i n f a r k t u s t  F a v a r a  és. m t s a i  / 2 5 /  8 %-ban t a l á l t a k . A -  
o r t a  é s  v én a  c a v a  i n f e r i o r  m a s s z i v  t r o m b ó z i s a  e l s ő d l e g e s e n  i s  
b e k ö v e t k e z h e t  a n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n .  A m e s e n t e r i á l i s  a r t é 
r i á k  t r o m b o t i k u s  é r i n t e t t s é g e  l o k á l i s  é s  g e n e r a l i z á l t  b é l - i n 
f a r k t u s h o z ,  n e k r ó t i z á l ó  e n t e r o c o l i t i s h e z  v e z e t  / 2 3 / .  P e r i f é r i 
á s  g a n g r é n a  o k a  l e h e t  h i d e g  s t r e s s z ,  n e o n a t á l i s  a s p h y x i a ,  t r a 
uma, i n f e k c i ó ,  p o l i c i t é m i a ,  k ö ld ö k v é n a  k a t é t e r e z é s ,  RDS,m ate r
n a l i s  d i a b é t e s z  / 6 ,  5 5 ,  5 9 / .  A n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n  t r o m b o -  
t i k u s a n  é r i n t e t t e k  l e h e t n e k  a  r e n a l i s  v é r e d é n y e k ,  e l s ő s o r b a n  
a  v é n á k .  A v é n a  r e n a l i s  t r o m b ó z i s a  d i a b é t e s z e s ,  t o x é m i á s ,  h i 
p e r t ó n i á s  an y a  ú j s z ü l ö t t j e i n é l  f o r d u l  e l ő ,  de e l ő f o r d u l h a t  ú j 
s z ü l ö t t k o r !  so k k  é s  DIK k ö v e tk e z m é n y e k é n t  / 5 ,  5 8 / .

A n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n  a  l e g g y a k o r i b b  t r o m b o t i k u s  
k o m p l ik á c i ó  az  u m b i l i c a l i s  v é n a * k a t é t e r e z é s  s z ö v ő d m é n y é k é n t  
f o r d u l  e l ő .  A k ü lö n b ö z ő  a d a t o k  s z e r i n t  a g y a k o r i s á g  2 0 -6 1  %
k ö z ö t t  v á l t o z i k .  A k ö l d ö k a r t e r i a  k a t é t e r e z é s é n e k  az  e l t e r j e d é 
s e  s z i n t é n  m e g n ö v e l te  a  t r o m b o t i k u s  k o m p l i k á c i ó k a t .

Több e s e t b e n  t ö r t é n t  h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t ,  a z o n b a n  a z  e -  
s e t e k  tö b b s é g é b e n  ez  nem a d o t t  i n f o r m á c i ó t .  V éna r e n a l i s  t r o m 
b ó z i s a  e s e t é n  már i n f o r m a t i v  j e l l e g ű e k  a v i z s g á l a t o k ,  a  t r o m ^  
b o c i t á k  é s  az  a l v a d á s i  f a k t o r o k  k o n s z u m p c ió ja  f i g y e l h e t ő  meg 
/ 5 ,  5 8 / .

M e g á l l a p í t h a t ó ,  hogy az  ú j s z ü l ö t t e k  é p p e n  . a n n y i r a  f o g é 
konyak  a  t r o m b o t i k u s  l é z i ó r a ,  m in t  a f e l n ő t t e k ,  é s  eg y  b e t e g  
ú j s z ü l ö t t  v i z s g á l a t á n á l ,  m i n t  d i f f e r e n c i á l  d i a g n o s z t i k a i  l e h e 
t ő s é g e t  f ig y e le m b e  k e l l  v -e n n i .  A f e n t i e k  m i a t t  a  k ö v e t k e z ő k r e  
h iv n á n k  f e l  a  f i g y e l m e t  / 3 . ,  4 .  t á b l á z a t o k / :

3 . t á b l á z a t
N e o n a t á l i s  t r o m b ó z i s r a  p r e d i s z p o n á l c  t é n y e z ő k :

a n y a i  d i a b é t e s z  
anyai h i p e r t e n z i ó s  b e t e g s é g e k  
n e o n a t á l i s  p o l i c i t é m i a  
IRDS
s ú l y o s  d e h i d r á c i ó  
s z e p s z i s
h i p o t e n z i ó s  e p iz ó d o k
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4 . t á b l á z a t

A n e o n a t á l i s  t r o m b o t i k u s  b e t e g s é g e k  m i a t t  a k ö v e t k e z ő k r e
h í v j u k  f e l  a  f i g y e l m e t :

1 .  A k ö ld ö k e r e k  k a t é t e r e z é s é t  c s a k  s z i g o r ú  i n d i k á c i ó  a l a p 
j á n  v é g e z z ü k ,  é s  c s a k  a d d i g ,  am ig  f e l t é t l e n ü l  s z ü k s é g e s .

2 .  A t r o m b o t ik u s  e l v á l t o z á s  e l s ő  j e l é n é l  / v é g t a g  e l s á p a d á -  
s a ,  u j j a k  e l s ö t é t e d é s e ,  r o s s z  k e r i n g é s /  p o z i c i ó  v á l t o z 
t a t á s ,  v ag y  a  k a t é t e r  e l t á v o l í t á s a  s z ü k s é g e s .  Ha az  i -  
s é m iá s  e l v á l t o z á s o k  e g y  ó rá n  b e l ü l  nem s z ű n n e k  meg, h e 
p a r i n  a d á s a  i n d o k o l t .

3 .  Nagy e r e k  t r o m b ó z i s a ,  v ag y  p e r i f é r i á s  g a n g r é n a  e s e t é n  
h e p a r i n  a d á s  i n d o k o l t .  S febészi b e a v a t k o z á s  n a g y ,  vagy 
k i t e r j e d t  e l v á l t o z á s  e s e t é n  a j á n l o t t .

3 . 3 .  N e k r o t i z á l ó  e n t e r o c o l i t i s

A NEC g y a k ra n  ö s s z e f ü g g é s b e  h o z h a tó  a  t r o m b o c i t á k  d e p l e t i ó -  
j á v a l ,  é s  a v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  k o n s z u m p c i ó j á v a l . N e k r o t i 
z á l ó  e n t e r o c o l i t i s b a n  a  t r o m b o c i t a  szám  h i r t e l e n  c sö k k e n  /1- 
- 2  n ap  a l a t t / ,  a  t ú l é l ő  ú j s z ü l ö t t e k n é l  a t r o m b o c i t a  szám a 
n o r m á l  s z i n t r e  t é r  v i s s z a  a  7 . n a p o n .  A t r o b o c i t o p é n i a  l e 
h e t s é g e s  m ech a n izm u sa  a  l o k á l i s  k o n sz u m p c ió  a z  i s é m iá s ,v a g y  
n e k r o t i k u s  b é l b e n ,  v a g y  g e n e r a l i z á l t  k o nszu irpc ió ,  am ely  DIK- 
h e z  v e z e t  /5 3 ,  6 6 / .  I n d o k o l t  n e k r o t i z á l ó  e n t e r o c o l i t i s b e n  a 
h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t a ,  é s  t e r á p i á b a n  t r o m b o c i t a  t r a n s z f u z i ó  
j ö n  s z ó b a ,  i l l e t v e  a  h i á n y z ó  f a k t o r o k  p ó t l á s a .  B á r  a  trombo
c i t a  t r a n s z f u z i ó r a  a d o t t  v á l a s z  v a r i a b i l i s ,  n é h á n y  a d a t  s z e 
r i n t  a m o r t a l i t á s  f e l é r e  c s ö k k e n t h e t ő ,  mások s z e r i n t ,  ha  h e 
m o s z t á z i s  e l t é r é s e k  i s  t á r s u l n a k  a  k l i n i k a i l a g  j ó l  i s m e r t  
képhez rosszabb a  p r o g n ó z i s  / 3 8 / .

4 .  Egyéb á l l a p o t o k

E b b e  a c s o p o r t b a  t a r t o z i k  az  EBF o k o z t a  h e m o s z t á z i s  e l t é r é s ,  
v a l a m i n t  a haem ang iom a é s  a  h e p a t i k u s  l é z i ó  o k o z t a  k o ag u lá~  
c i ó s  z a v a ro k .

4 . 1 .  H e p a t ik u s  l é z i ó

A h e m o s z t á z i s  s ú l y o s  z a v a r a  é s z l e l h e t ő  h e p a t i k u s  m e g b e te g e d é s 
b e n  / 8 / .  Ezek a z  e l t é r é s e k  m eg lep ő e n  h a s o n l ó a k  a  h i p o x i á s  ú j 
s z ü l ö t t e k n é l  é s z l e l t  a l t e r á l t  k o a g u l á c i ó h o z .  Az e l v á l t o z á s o k a  
k ö v e t k e z ő k :  t r o m b o c i t o p é n i a ,  m e g n ö v e k e d e t t  f i b r i n o l i z i s , I I . ,  
V. , V I I . ,  I X . ,  é s  X. f a k t o r ,  a  f i b r i n o g é n  t ' á s -  a z • a n t i t r o m b i n
I I I .  a l a c s o n y  s z i n t j e .  A V I I I .  f a k t o r  n o r m á l i s ,  v ag y  megemel
k e d e t t .  A h e m o s z t á z i s  k ép  h a s o n l ó  D IK -h e z ,  am e ly  s ú l y o s  h e p a 
t i k u s  l é z i ó  k o m p l i k á c i ó j a k é n t  f o r d u l  e l ő .

U j s z ü l ö t t k o r b a n  a  v i r u s  h e p a t i t i s  / 5 1 / ,  f e t a l i s  h y d ro p s ,  
c i r r ó z i s ,  a l f a - l - a n t i t r i p s z i n  h i á n y  / 1 / ,  m e t a b o l i k ú s  d e f e k t u 
s o k  / p l .  h e r e d i t é r  f r u k t ó z  i n t o l e r a n c i a  / 5 7 /  k a p c s á n  i s m e r t  a 
f e n t i  h e m o s z t á z i s  e l v á l t o z á s .  C h o l e s t a s i s  / 4 3 / ,  é s  a máj funk
c i ó j á n a k  s é r ü l é s e  e l ő f o r d u l h a t  s o k k  é s  DIK k o m p l i k á c i ó j a k é n t .
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V érző  ú j s z ü l ö t t n é l  a l a c s o n y  a l v a d á s i  f a k t o r o k  e s e t é b e n  
m é r l e g e l n i  k e l l ,  hogy nera-e s ú l y o s  máj l é z i ó  o k o z t a  f a k t o r  
s z i n t e t i z á l ó  d e f e k t u s r ó l  v a n - e  s z ó .  A s c i t e s  e s e t é n  g o n d o l n i  
k e l l  a r r a ,  h o g y  ez  i s  l e h e t  a f a k t o r o k  u t i l i z á c i ó j á n a k  a  h e 
l y e  / 4 0 / .

4 . 2 .  E r y t h r o b l a s t o s i s  f e t a l i s

Az e r y t h r o b l a s t o s i s  f e t a l i s b a n  i s m e r t  h e m o s z t á z i s  z a v a r o k  
DIK -hez h a s o n l ó a k ,  é s  a máj f a k t o r  s z i n t e t i z á l ó  d e f e k t u s á r a  
u t a l n a k  / 8 ,  1 4 / .  Ezek az ú j s z ü l ö t t e k  g y a k ra n  h i p e r k o a g u b i l i -  
s e k ,  é s  t r o m b o c i t o p é n i á j u k  v a n .  A t r o m b o c i t o p é n i a  a  DIK f o 
ly a m a tá b a n  m e g n ö v e k e d e t t  d e s t r u k c i ó  e redm énye é s / v a g y  a f o 
k o z o t t  s e q u e s t r a t i o  e red m én y e  a  n ag y  máj é s  l é p  m i a t t .  K l i -  
n i k a i l a g  g y a k o r i  a v é r z é s e s  m a n i f e s z t á c i ó  é s  e z  i g é n y l i  a  
v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  é s  a t r o m b o c i t á k  p ó t l á s á t .

4 . 3 .  Ő r i á s  haemangioma / K a s a b a c h - M e r i t t  s z in d r ó m a /

A k o n s z u m p c ió s  k o a g u l o p á t i a  k l a s s z i k u s  p é l d á j á n a k  t e k i n t h e t ő  
a  K asab ach  M e r i t t  s z in d ró m a ,  am e ly  ö s s z e f ü g g é s b e  h o z h a tó  a  
t r o m b o c i t á k  l o k á l i s  d e p l e c i ó j á v a l , a f i b r i n o g é n  d e p l e c i ó v a l ,  
é s  a  g e n e r a l i z á l t  h a e m o r r h a g iá s  d i a t é z i s s e l  / 2 4 ,  3 0 ,  4 6 / .  Ez 
a s z in d ró m a  m inden  é l e t k o r b a n ,  i g y  a n e o n a t á l i s  p e r i ó d u s b a n  
i s  e l ő f o r d u l h a t .  A zokná l  az  ú j s z ü l ö t t e k n é l ,  a k i k n é l  ó r i á s  h a 
em angiom a, v ag y  h a e m a n g io m a to s i s  v a n ,  j a v a s o l j u k  a  h e m o s z t á 
z i s  v i z s g á l a t á t .  A v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k  l o k á l i s  k o n s z u m p c ió -  
j a  g y o r s a n  m e g s z ü n t e th e tő  h e p a r i n i z á t . i ó v a l . Ha p r e d n i s o l o n  
t e r á p i a  m e l l e t t  d ö n tü n k ,  a k k o r  a j á n l o t t  a h e p a r i n  k e z e l é s  
m e g s z ü n t e t é s e ,  m iv e l  a tu m o ro n  b e l ü l i  t r o m b ó z i s  a  h a e m a n g io 
ma r e g r e s s z i ó j á n a k  e g y ik  l e h e t s é g e s  m ech an izm u sa .

A p a t o l ó g i á s  á l l a p o t o k  o k o z t a  h e m o s z t á z i s  z a v a r o k  á t t e k i n t é 
se  u t á n  r ö v i d e n  i s m e r t e t n é m  a l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t o k a t . N e m  
k e l l  h a n g s ú ly o z n o m , de a n e o n a to l ó g u s o k  e l ő t t  j ó l  i s m e r t , h o g y  
f ő l e g  a k a r d i o v a s z k u l a r i s  k o l l a p s z u s  á l l a p o t á b a n  v é r v é t e l i  n e 
h é z s é g g e l  k e l l  s z á m o ln i .  Az 5 .  t á b l á z a t b a n  S e s h a d r i  é s  G ooda ll  
/ 6 3 /  á l t a l  j a v a s o l t  s z ű r ő  l a b o r a t ó r i u m i  v i z s g á l a t o k a t  m u t a t 
nánk  b e ,  am ely  a lk a lm a s n a k  l á t s z i k  a s z e r z e t t  é s  v e l e s z ü l e t e t t  
k o a g u l á c i ó s  z a v a ro k  e l k ü l ö n í t é s é r e .

5 .  t á b l á z a t
A h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t ?  n j s z ü l ö t t k o r i  p a t o l ó g i á s  á l l a p o to k b a n

Szúró m ódszer In te rp re tá lá s

PT APTT TCT T h r-szám

t  N N N HON, m á j-b e te g sé g

t  t t N vagy 
csökken t

DIC, h ep arin -kontaminatio 
súlyos m á j- la e s io

N t N N VII, IX. XI, XII, faktor hiány

N N N N XIII. faktor hiány, 
throm bocyto funkt»  károsodása

-n in cs o lvadás- N afibrinogenaem ia
dysfibrinogenaem ia



244

A négy t e s z t  e l v é g z é s e  már b i z o n y o s  s e g í t s é g e t  n y ú j t  a 
d i f f e r e n c i á l á s b a n .  A to v á b b i a k b a n  a  f i b r i n o g é n  m e g h a tá r o z á 
s a ,  a f i b r i n o g é n  d e g r a d á c i ó s  t e r m é k e k  k i m u t a t á s a ,  é s  a f a k 
t o r  v i z s g á l a t o k  s e g í t h e t n e k  a v é g l e g e s  d i a g n ó z i s  f e l á l l í t á 
s á b a n  .

A 6 . ö s s z e f o g l a l ó  t á b l á z a t b a n  a  k i v á l t ó  e se m é n y ek ,  az 
á l t a l u k  e l ő i d é z e t t  k l i n i k a i  t ü n e t e k  é s  s z e r v - e l v á l t o z á s o k , é s  
a  l a b o r a t ó r i u m i  j e l e k  e g y ü t t e s e n  v a n n a k  f e l t ü n t e t v e .  A t á b 
l á z a t  Hathaway / 3 5 /  a d a t a i  nyomán k é s z ü l t .

6 . t á b l á z a t

A h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t a  u j s z ü l ö t t k o r i  p a t o l ó g i á s  állapotokban

T rigger

Sepsis
Asphyxia shock Klinikai mcnifestatio:
Meconium aspiratio 
Súlyos RDS

acidosis »chymosis, petechia 
bórvérzés,

Vérzés endothel hypotensio,
Súlyos E BF sé rü lés vizelet csökkenése

haematuria,
sápad tság

vérzést
eredményez

Placenta abnormalitas 
Súlyos necrosis /NEC/

szöveti termékek 
kerülnek a keringésbe

Laboratóriumi lelek: 
Megnyúlt PT 

PTT 
TCT

csökkent thrombocyto 
FDP megemelkedése 
VVT fragmentumok

shock

szerv ischaemia és 
necrosis
vesekéreg necrosis 
Diffus thromboem - 
boliás betegségek

H .  T e r á p i á s  j a v a s l a t

A DIK ú j s z ü l ö t t k o r b a n  m e g e lő z h e tő .  A n e o n a t á l i s  h i p o x i a ,  s o k k ,  
i n f e k c i ó ,  h i p o t e r m i a  é s  a c i d ó z i s  g y o r s  é s  h a t é k o n y  k e z e l é s e  
s z ü k s é g e s .  F o n t o s ,  h o g y  az  an y án ak  a  s z ü l é s  e l ő t t  a d o t t  gyógy
s z e r e l é s t  o ly a n  s z e m p o n tb ó l  i s  m é r l e g e l j ü k ,  hogy  nem f o k o z z a - e  
az  ú j s z ü l ö t t b e n  a z  e g y é b k é n t  i s  m e g lé v ő  f i z i o l ó g i á s  f a k t o r  h i 
á n y t  .

F o n to s n a k  t a r t j u k ,  h a  az  ú j s z ü l ö t t n é l  DIK a l a k u l t  k i  i n -  
t e n z i v  k e z e l é s b e n  r é s z e s ü l j ö n .  Ha n i n c s  k l i n i k a i l a g  v é r z é s e s  
t e n d e n c i a ,  é s  h a  s i k e r ü l t  a k i v á l t ó  e s e m é n y t  e l h á r í t a n i ,  r e n d 
s z e r i n t  a h e m o s z t á z i s  z a v a rá n a k  r a p i d  j a v u l á s a  k ö v e t k e z i k  b e ,  
é s  k e z e l é s  nem i n d o k o l t .

Ha v é r z é s e s  m a n i f e s z t á c i ó  j e l e n t k e z i k ,  v á l t o z a t l a n u l  f o n 
t o s  a  k i v á l t ó  e s e m é n y t  k e z e ln ü n k  / l á s d  1 .  t á b l á z a t / ,  de a h e 
m o s z t á z i s  z a v a r á n a k  a  k e z e l é s e  i s  i n d o k o l t .
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A 7 .  t á b l á z a t b a n  /6 3 /  f o g l a l t u k  ö s s z e  a  h e m o s z t á z i s  ú j 
s z ü l ö t t k o r !  z a v a r a i b a n  a j á n l o t t  t e r á p i á t .

7 .  t á b l á z a t
A h e m o s z t á z i s  v i z s g á l a t a  u j s z ü lö t tk o r i  p a t o l ó g i á s  á l l a p o t o k b a n

Vér - komponens Dósis 
ml/kg

Indikatio Kontraindikatio 
és mellékhatás

vvt- massza 10-20 anaemia pH+K*t

Friss fagyasztott 
plazma

10-15 K vitamin 
dependens fak
torok. AT - III. 
csökkenésénél, 
volumen pótlás, 
Christmas be
tegség

ritkán hepatitis

Kryoprecipitatum 10 fibrinogén,
Vili. faktor 
hiány
haemophilia A

ritkán hepatitis

Prothrombin komplex - K vitamin dependens faktorok hiányá
nál alkalmazható, azonban a thrombosis 
veszély nagy, ilyenkor inkább FFP javasolt

Fibrinogen - a hepatitis veszély nagy, kryoprecipi-
tatum inkább javasolt

Thrombocyto-kon- 10 thrombocytopaenia immunisatio
centrátum

1 . V é r - a l k o t ó r é s z  t e r á p i a

F r i s s  e g y e d i  p la z m a ,  e s e t l e g  f a g y a s z t o t t  p lazm a  a  l e g i n k á b b  a -  
j á n l o t t '  / 2 7 ,  6 7 / .  A p r o t r o m b i n  k o n c e n t r á t u m  a d á s á t  i l l e t ő e n  az  
a v é le m é n y ,  hogy ne  a d j u k ,  m iv e l  a  t r o m b ó z i s  v e s z é l y t  f o k o z z a .  
A f i b r i n o g é n  p ó t l á s á r a  a k r i o p r e c i p i t a t u m o t  j a v a s o l j á k .  T rom - 
b o c i t o p é n i a  e s e t é n  t r o m b o c i t a  s z u s z p e n z i ó  c s a k  a z o k n á l  a z  ú j 
s z ü l ö t t e k n é l  j a v a s o l t ,  a k i k n é l  v é r z é s  van  k l i n i k a i l a g ,  v a g y  a -  
l a c s o n y  t r o m b o c i t a  szám m e l l e t t  b e a v a t k o z á s t  t e r v e z ü n k , é s  v é r 
z é s  v e s z é l y e  v á r h a t ó  / p l .  i n t u b á l á s ,  s e b é s z i  b e a v a t k o z á s / .

2 .  H e p a r in  k e z e l é s

A h e p a r i n  s z e r e p é r ő l  sok  a v i t a  az  i r o d a lo m b a n .  A f e l n ő t t  t e 
r á p i á b a n  e l f o g a d o t t ,  e z z e l  szem ben az  u j s z ü l ö t t k o r b a n  v i t a t o t t  
a h a t á s a  / 2 6 ,  44 , 4 7 ,  50 ,  7 2 / .  B a k t e r i á l i s  s z e p t i k é m i á b a n , ú j 
s z ü l ö t t  D IK -ben h a t á s t a l a n  / 1 9 / .  A m ennyiben a k e z e l é s t  nem mo- 
n i t o r i z á l j u k  g o n d o san  a  h e p a r i n  t e r á p i a  p o t e n c i á l i s a n  m eg n ö v e l 
h e t i  a  m o r t a l i t á s t  é s  m o r b i d i t á s t .  A r a o n i t o r i z á l á s  n e h é z s é g e t  
j e l e n t ,  m iv e l  a  d ó z i s  é s  a  t e r á p i a  i d ő t a r t a m á t  i l l e t ő e n  n i n c s  
p o n t o s  ad a tu n k »  m á s r é s z t  a g y a k o r i  v é r v é t e l n e k  t e c h n i k a i  p r o b 
lé m á i  v a n n a k .  Nagy v é n á s  t r o m b ó z i s ,  s z e r v - n e k r ó z i s , v a g y  p e r i 
f é r i á s  g a n g r é n á s  e l v á l t o z á s  e s e t é n  i n d o k o l t  a  k e z e l é s .  A h e p a 
r i n  k e z e l é s  a d d i g  nem j a v a s o l t ,  am ig  a v é r a l v a d á s i  f a k t o r o k a t  
nem n o r m a l i z á l j u k .  A f r i s s ,  e g y e d i  p lazm a  h e l y r e á l l í t j a  a z  a n -  
t i t r o m b i n  I I I .  s z i n t e t ,  am ely  DIK-+ben s z i n t é n  f e l h a s z n á l ó d i k ,
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e z é r t  tö b b  s z e r z ő  e le g e n d ő n e k ,  t a r t j a  e n n e k  p ó t l á s á t  h e p a r i n  
k e z e l é s  n é l k ü l  / 7 / .  A h e p a r i n  a j á n l o t t  d ó z i s a  1 0 0 -2 0 0  E'/kg 
l ö k é s b e n ,  é s  400 E / k g  f o ly a m a to s  c s e p p  i n f ú z i ó  f o r m á já b a n .

3 .  C s e r e t r a n s z f u z i ó  h a t á s á r ó l

Ú j s z ü l ö t t k o r !  DIK k e z e l é s é b e n  a c s e r e t r a n s z f u z i ó  j ó l  m e g a la 
p o z o t t  k e z e l é s i  mód / 2 0 ,  28 , 35 , 6 3 / .  K ü lö n ö sen  ha tásos  szep
t i k u s ,  h i p o t e n z i ó s ,  s ú l y o s a n  v é r z ő  b e t e g n é l .  A c s e r e t r a n s z f u 
z i ó  h a t á s o s a n  e l t á v o l í t j a  a F D P - t ,  a  k e r i n g ő  s é r ü l t  s e j t e k e t ,  
k o r r i g á l j a  az  a c i d ó z i s t ,  p ó t o l j a  a  f e l h a s z n á l ó d o t t  k o a g u l a c i -  
ó s  f a k t o r o k a t  é s  a  t r o m b o c i t á k a t .  A c s e r e t r a n s z f u z i ó  v ég é n  a 
" w a s h  o u t"  j e l e n s é g  m i a t t  g o n d o s k o d n i  l e é l i  a t r o m b o c i t á k  p ó t 
l á s á r ó l  .

I s m e r e t e s e k  a z o k  a  t ö r e k v é s e k , -  a m e ly e k  a n e o n a t á l i s  mor
t a l i t á s  é s  m o r b i d i t á s  c s ö k k e n t é s é r e  i r á n y u l n a k .  A h e m o s z t á z i s  
z a v a r a i n a k  m e g i s m e r é s e  a p a t o l ó g i á s  á l l a p o t o k b a n ,  a l a b o r a t ó 
r i u m i ,  e l s ő s o r b a n  a  m ik ro m ó d sz e re k  e l t e r j e d é s e  l e h e t ő v é  t e 
s z i ,  hogy g o n d o l j u n k  e z e k r e  a z ^ e l v á l t o z á s o k r a ,  e l v é g e z z ü k  a 
v i z s g á l a t o k a t ,  é s  a  t e r á p i á s  l e h e t ő s é g e k  b i r t o k á b a n  be  i s  a -  
v a t k o z u n k ,  é s  r e m é l j ü k ,  hogy e z z e l  h o z z á j á r u l h a t u n k  a m o r t a l i 
t á s  é s  m o r b i d i t á s  c s ö k k e n t é s é h e z .

A r e f e r á t u m b a n  h a s z n á l a t o s  r ö v i d í t é s e k :

APTI a k t i v á l t  p a r t i a l i s  t r o m b o p l a s z t i n  i d ő  
A T . - I I I .  a n t i t r o m b i n  I I I .
DIK d i s s z e m i n á l t  i n t S r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó
FDP f i b r i n / o g é n /  d e g r a d a t i ó s  t e r m é k e k
IRDS i d i o p á t i á s  r é s p i r á c i ó s  d i s z t r e s s z  s z in d ró m a
m ph  m a s s z iv  p u l m o n a r i s  h a e m o r r h a g ia
I VH i n t r a v e n t r i k u l a r l s  h a e m o r rh a g ia
NEC n e k r o t i z á í ó  e n t e r o c o l i t i s
P I  p r o t r o m b i n  i d ő
P T I  p a r t i a l i s  t r o m b o p l a s z t i n  i d ő
RDS r e s p i r á c i ó s  d i s z t r e s s z  s z in d ró m a
TEG t ro m b e l a s z t o g r á f i a
T I  t r o m b in  id ő

IRODALOM

/ 1 /^ A a g a n a s e ,0 .  , M a t l a r y , A . , E l g j o k  e t  a l . :  N e o n a t a l  c h o l e s t a -  
1 s i s  in  a l p h a - l - a n t i t r y p s i n  d e f i c i e n t  c h i l d r e n :  C h i n i c a l ,  

g e n e t i c ,  h i s t o l o g i c a l  and i m m u n o h i s t o l o g i c a l  f i n d i n g s .
A c ta  P a e d i a t r .  S c a n d .  1972. 61^. 6 3 2 .

/ 2 /  Andrew,M. , B h o g a l ,M .  and K a r p a t k i n ,M .  : F a c t o r s  X I.  an d  X I I .  
a n d  p r e k a l l i k r e i n  i n  s i c k  a n d  h e a l t h y  p r e m a tu r e  i n f a n t s .  
The New E n g l a n d  J .  o f  M e d ic in e .  1 9 8 1 .  3 0 5 . 1 1 3 0 .

/ 3 /  A l s t a t t , L . B .  , D e n n i s , L . H . ,  S u n d e l l , H .  e t  a l . :  D i s s e m i n a t e d  
i n t r a v a s c u l a r  c o a g u l a t i o n  an d  h y a l i n e  membrane d i s e a s e . B i d . 
N e o n a te .  1 9 7 1 .  1 9 ,  227.
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/ 4 /  A p p l e y a r d , W.J . , C o t to m ,D .G . t  E f f e c t  o f  a s p h y x i a  on th r o m -  
b o t e s t  v a l u e s  i n  low b i r t h w e i g h t  i n f a n t s .  A rc h .  D i s . C h i ld .
1970 . 45 , 705.

/ 5 /  A u r e l i u s , G . : R e n a l  v e i n  t h r c i n b o s i s  i n  a  new born  i n f a n t  o f  
a d i a b e t i c  m o th e r .  A c ta  P a e d i a t r .  S c a n d .  1969 . 5J5, 80 .

/ 6 /  B h e t t a y ,M . A . , J a c o b s ,  M E .:  P e r i p h e r a l  g a n g r e n e  i n  t h e  new
b o r n .  C l i n .  P e d i a t r .  1977 . 16 ,  573 .

/ 7 /  B i c k , R . L . ,  K o v a l s , I .  and  F e k e t e , L . : A new t w o - s t a g e  f u n c 
t i o n a l  a s s a y  f o r  a n t i t h r o m b i n  I I I .  / h e p a r i n  c o f a c t o r / . C l i 
n i c a l  and  l a b o r a t o r y  e v a l u a t i o n .  Thromb. R es .  1 9 7 6 .  8 , 7 4 5 .

/ 8 /  B lo o m ,A .L . : I n t r a v a s c u l a r  c o a g u l a t i o n  an d  t h e  l i v e r .  B r . J .  
H e m a to l .  1975 . 3 0 ,  1 .

/ 9 /  B o o th b y ,C .B .  an d  De S a , D . J . :  M a s s iv e  p u lm o n a ry  h a e m o r rh a g e  
i n  t h e  new b o rn .  A c h a n g in g  p a t t e r n .  A rc h .  D i s .  C h i l d .  1 9 7 3 .  
_48, 21 .

/ 1 0 /  C a t a l a n o , L .W . , S a f l e y , G . H . ,  M u se le s ,M .  e t  a l . :  D i s s e m i n a t e d  
h e r p e s  v i r u s  i n f e c t i o n  i n  a  new born  i n f a n t .  V i r o l o g i e ,  s e 
r o l o g i c ,  c o a g u l a t i o n  an d  i n t e r f e r e n  s t u d i e s .  J .  P e d i a t r .
1971 . 79 , 393.

/ 1 1 /  C h a d d ,M .A . , E l w o o d ,P .C . ,  G r a y ,0 . P .  e t  a l . :  C o a g u l a t i o n  d e 
f e c t s  i n  h y p o x ic  f u l l - t e r m  new born  i n f a n t s .  B r.M ed . J . 1 9 7 1 .  
4 ,  516 .

/ 1 2 /  C h ad d ,M .A .,  M u x w o r th y ,S .M .: D i s s e m i n a t e d  i n t r a v a s c u l a r  c o 
a g u l a t i o n  i n  t h e  p r e - t e r m  b a b y .  B i b i .  A n a t .  1973 . 1_2, 3 0 .

/ 1 3 /  C h e s s e l s , J . M . , an d  W i g g l e s w o r t h , J . S . :  C o a g u l a t i o n  s t u d i e s  
i n  s e v e r e  b i r t h  a s p h y x i a .  A rc h .  D i s .  C h i l d .  1971 . _46, 2 5 3 .

/ 1 4 /  C h e s s e l s , J . M . , and  W i g g l e s w o r t h , J . S . :  H a e m o s ta t i c  f a i l u r e  
i n  b a b i e s  w i th ,  r e s u s  i s o i m m u n i s a t i o n .  A rc h .  D i s .  C h i l d .  
1 9 7 i .  46 , 38.

/ 1 5 /  C h e s s e l s , J . M .  an d  W i g g l e s w o r t h , J . S . : C o a g u l a t i o n  s t u d i e s
i n  p r e t e r m  i n f a n t s  w i t h  r e s p i r a t o r y  d i s t r e s s  and  i n t r a c r a 
n i a l  h e m o r rh a g e .  A rc h .  D i s .  C h i l d .  1 9 7 2 .  _47, 564.

/ 1 6 /  C o l e ,V .A . ,  N o r m a n d , I . C . , R e y n o ld s ,E .O .  e t  a l . :  P a t h o g e n e 
s i s  o f  h e m o r r h a g ic  p u lm o n a ry  edema and  m a s s iv e  p u lm o n a ry  
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ERNA VÁGVÖLGYI -  GYULA GYŐDI -  L.FEKETE / MYS. /  -  
-  IDA TRÉZLI -  ANDRÁS JAKŐ

CASES OF DIC AT AGE OF INFANCY

The a u t h o r s  r e p o r t  on c l i n i c a l  a n d  l a b o r a t o r y  d a t a  o f  e i g t h  
h e a v i l y  d iseased  i n f a n t s  w i t h  o b s e r v e d  d i f f u s e  i n t r a v u s c u l a r  
c o a g u lo p a t h y  a t  t h e i r  h o s p i t a l  in  the cOuirses o f  th ree  y ea rs .T h e  
d i s o r d e r  o f  t h e  h a e m o s t a s i s  was c a u s e d  by s e r i o u s  i n t r a u t e 
r i n  a sp h y x y  an d  a t  one o f  t h e  c a s e s  by i n f e c t i o n .  At t r e a t 
m en t o f  t h e  p a t i e n t s  t h e  t r e a t m e n t  o f  t h e  u n d e l y i n g  d i s e a s e  
was o f  im p o r t a n c e  o f  f i r s t  o r d e r ,  t h e  s u b s t i t u t i o n a l  therapy  
became n e c e s s a r y  i n  f i v e  c a s e s .  B eca u se  o f  t h e  r a p i d  c l i n i 
c a l  im p ro v in g  h e p a r i n  was n o t  a p p l i e d .  Two o f  t h e  p a t i e n t s  
d e c e a s e d  a t  ag e  o f  f o u r  h o u r s  b e c a u s e  t h e i r  u n d e r l y i n g  d i s e 
a s e  was n o t  t o  be i n f l u e n c e d .  The a u t h o r s  r e v i e w  o c c u r e n c e s  
l e a d i n g  t o  t h e  fo rm in g  o f  DIC a t  ag e  o f  i n f a n c y  an d  h aenos ta -  
s e o l o g i c  f e a t u r e s  o f  t h e  a g e .

ERNA VÁGVÖLGYI -  GYULA GYŐDI -  L.FEKETE / F r a u /
-  IDA TRÉZLI -  ANDRÁS JAKŐ

UNSERE DIC-FÄLLE IM NEUGEBORENENALTER

D ie V e r f a s s e r  s t e l l e n  a u s  i h r e n  K ranken  von 3 J a h r e n  d i e  k l i 
n i s c h e n  und l a b o r a t o r i s c h e n  D a te n  von 8 s c h w e rk ra n k e n  N e u g e
b o re n e n  v o r ,  b e i  denen  s i e  d i f f u s e  i n t r a v a s k u l a r e  K o a g u lo p a t -  
h i e  f e s t s t e l l t e n .  Die H a e m o s ta s e S tö r u n g  w urde von  schwerer i n t 
r a u t e r i n e r  A s p h y x ie ,  i n  e in em  F a l l  von I n f e k t i o n  a u s g e l ö s t .  
B e i  d e r  B e h a n d lu n g  i h r e r  K ranken  h i e l t e n  s i e  d i e  B e h a n d lu n g  
d e r  G r u n d k r a n k h e i t  f ü r  e r s t r a n g i g  w i c h t i g ,  i n  5 F ä l l e n  w a r  
S u b s t i t u t i o n s - T h e r a p i e  n o tw e n d ig .  Wegen d e r  s c h n e l l e n  k l i n i 
s c h e n  B e s s e r u n g  kam e s  n i c h t  z u r  Anwendung von  H e p a r i n .  S i e  
v e r l o r e n  2 K ranke  im A l t e r  von 4 S tu n d e n  wegen i h r e r  n i c h t  
b e e i n f l u s s b a r e n  G r u n d k r a n k h e i t .

S ie  g eb e n  e i n e n  Ü b e r b l i c k  ü b e r  d i e  E r e i g n i s s e ,  d i e  z u r  
E n t s t e h u n g  von N eugeborenen-D IC  f ü h r e n  und ü b e r  d i e  B e s o n d e r 
h e i t e n  d e r  H a e m o s ta s e o lo g ie  d i e s e s  L e b e n s a l t e r s .
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ERNA VÁGVÖLGYI -  GYULA GYÓDI -  S - í n o  FEKETE- IDA TRÉZLI 
ANDRÁS JAKŐ

A
NOVNASKITAGAJ DIK KAZOJ

La a u to ro ; j  d e m o n s t r a s  l a  k l i n i k a j n  k a j  l a b o r a t o r i a j n  i n d i k o j n  
de 8 g ra v e  m a l s a n a j  n o v n a s k l t o j , c e  k i u j  o n i  o b s e r v i s  d i s e m i -  
t a n  i n t r a a n g i a n  k o a g u l o p a t i o n  / D I K / .  La h e m o s ta z a n  p e r t u r b o n  
k a u z i s  g r a v e  i n t r a u t e r a  a s f i k s i o ,  k a j  en  unu k a z o  l a  i n f e k t o .

La a u t o r o j  o p i n i s ,  k e  l a  p l e j  g r a v a  e s t a s  l a  t e r a p i o  de 
l a  b a z m a ls a n o ,  e n  5 k a z o j  e s t i s  n e c e s a  l a  s u b s t i t u a  t e r a p i o .  
H e p a r in  ne e s t i s  n e c e s a  p r o  l a  “r a p i d a  k l i n i k a  p l i b o n i ^ o .  Du 
m a l s a n u l o j n  i l i  p e r d i s  en  4 h ó r a  k i v á g ó  p r o  l a  e n i n f l u e b l a  
b a z m a ls a n o .

Oni s u p e r r i g a r d a s  l a  o k a z a j o j n ,  k i u j  k o n d u k a s  a l  n o v n a s -  
k i t a ^ a  DIK, k a j  l a  h e m o s ta z a jn  p r o p r e c o j n .
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VÁGVÖLGYI ERNA -  GYŐDI GYULA-FEKETE LAJOSNÉ -  TRÉZLI IDA -  
JAKŐ ANDRÁS

UJSZÜLÖTTKORI DIC ESETEINK

A d i s s z e m i n á l t  i n t r a v a s z k u l á r i s  k o a g u l á c i ó  /D IC / u j s z ü l ö t t k o r 
b an  i s  eg y  m á so d la g o s a n  k i a l a k u l ó  a l v a d á s i  z a v a r ,  m ely  m in d ig  
v a l a m e ly  s ú l y o s  a l a p b e t e g s é g h e z  t á r s u l .  Az a n g o l  i r o d a lo m  g y a k 
r a n  " v é r z ő  b e t e g  ú j s z ü l ö t t "  n év e n  e m l i t i .  Az a l v a d á s i  z a v a r  l é 
n y e g e  m in t  f e l n ő t t e k n é l ,  u j s z ü l ö t t k o r i  s a j á t o s s á g a i  a  f e l n ő t t é 
t ő l  e l t é r ő  h a e m o s t a s i s b a n  é s  az  i n t r a v a s a l i s  a l v a d á s t  e l i n d í t ó  
s p e c i á l i s  t r i g g e r  esem ények  r e j l e n e k .

A h a e m o s t a s e o l ó g i a i  s a j á t o s s á g o k  a  . j ó l  i s m e r t  a l a c s o n y  
f a k t o r s z i n t e k  / 1 , 3 , 8 , 1 7 / ,  a z  e l s ő  é l e t n a p o k  f o k o z o t t  f i b r i n o l y -  
s i s e  / 3 , 5 , 8 , 1 7 / ,  a t h ro m b o c y tá k  f u n c t i ó z a v a r a  / 1 , 3 , 8 , 1 6 , 1 7 /  a  
t e r m é s z e t e s  a n t i c o a g u l a n s o k  c s ö k k e n t  a k t i v i t á s a  / 8 ,  1 8 ,  1 9 /  é s  
a  máj c l e a r i n g  k a p a c i t á s á n a k  a  c s ö k k e n é s e  az  a k t i v á l ó d o t t  f a k 
t o r o k  k i s z ű r é s é b e n  / 3 / .

U j s z ü l ö t t k o r b a n  l é n y e g e s e n  mások az  i n t r a v a z á l i s  a l v a d á s t  
e l i n d i t ó  e se m é n y ek .  Ezek az  a s p h y x i á v a l ,  a c i d o s i s s a l ,  s h o c k k a l  
j á r ó  s z ü l é s z e t i  k o m p l ik á c i ó k ,  i n t r a u t e r i n  v ag y  p o s t n a t a l i s  f e r 
t ő z é s e k  é s  eg y é b  m e g b e te g e d é s e k ,  m elyek  k ö z ü l  l e g g y a k r a b b a n  RDS- 
v a l  k a p c s o l a t b a n  k ö z ö l t e k  / 2 , 3,4 ,.8 , 1 1 ,12, 13, 14 / . / 1. á b r a / .

A D IC -re  p r e d i s p o n á l ó  a l a p b e t e g s é g  é s  v é r z é s e s  t ü n e t e k  mel
l e t t  a  p o n t o s  k ó r i s m é h e z  g y o r s a n  é s  k o r r e k t  l a b o r a t ó r i u m i  v i z s 
g á l a t o k  s z ü k s é g e s e k ,  m e l y e k e t  a  2 . á b r á n  t ü n t e t t ü n k  f e l .  N eh ez í
t i k  a l a b o r a t ó r i u m i  d i a g n ó z i s t  az  u j s z ü l ö t t k o r i  é r t é k e k  m e g le h e 
t ő s e n  nagy  s z ó r á s a  é s  a v é r v é t e l  n e h é z s é g e i .

O s z t á ly u n k  3 é v e s  b e t e g a n y a g á b ó l  8 s ú l y o s  b e t e g  ú j s z ü l ö t t 
r ő l  k iv á n u n k  b e s z á m o l n i ,  a k i k n é l  az a l a p b e t e g s é g  m e l l e t t  v é r z é 
s e s  t ü n e t e k e t  é s z l e l t ü n k .

Egy b e t e g  k i v é t e l é v e l  a k i n é l  11 n a p o s  k o r b a n  i n f e c t i ó h o z  
t á r s u l t  az  a l v a d á s i  z a v a r ,  v a la m e n n y i  e s e t b e n  a  s z ü l e t é s t  k ö v e 
t ő  15 ó rá n  b e l ü l  j e l e n t k e z t e k  a  v é r z é s e s  t ü n e t e k  é s  a h á t t é r  
v a la m e n n y i  e s e t b e n  s ú l y o s ,  c h r o n i k u s  i . u .  a s p h y x i a  v o l t .  K é t 
e s e t b e n  p o s t n a t a l i s a n  nem t u d t u k  b e f o l y á s o l n i  b e t e g e i n k  h y p o x i -  
á j á t ,  m in d k é t  b e t e g ü n k e t  d rá m a i  g y o r s a s á g g a l  e l v e s z í t e t t ü k .

E g y ik  b e t e g ü n k  b e f o l y á s o l h a t a t l a n  a c i d o s i s a  m ö g ö t t  h y p o -  
p l á s i á s  b a l - s z i v f é l  sy n d ro m a ,  e x t r e m  a o r t a s z ü k ü l e t  á l l o t t .  Má
s i k  b e t e g ü n k n é l  a f o ly a m a t  g y o r s  l e z a j l á s a  m i a t t  t h e r á p i á s  
p r ó b á lk o z á s u n k  e r e d m é n y t é l e n  m a r a d t .  S z ö v e t t a n i  v i z s g á l a t t a l  
nem tu d t u n k  f i b r i n - t h r o m b u s o k a t  k i m u t a t n i  e g y i k  e s e t b e n  sem, 
v a l ó s z i n ü l e g  a  k i t e r j e d t  f i b r i n o l y s i s  m i a t t  / 3 .  á b r a / .

B e t e g e i n k n é l  az e l s ő  v é r a l v a d á s i  z a v a r r a  g y an ú s  j e l  a 
s z u r c s a t o r n á k b ó l  h o s s z a n  s z i v á r g ó  v é r z é s  v o l t ,  a s z i n t e  p á r 
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h u za m o sa n  k i a l a k u l ó  p e t e c h i á k k a l , s u f f ú z i ó k k a l  é s  g a s t r o i n t e s 
t i n a l i s  v é r z é s e k k e l .  Egy e s e t b e  m a s s z í v  i n t r a c r a n i a l i s  v é r z é s t ,  
e g y  e s e t b e n  t ü d ő v é r z é s t  t a l á l t u n k .

V é r a l v a d á s i  v i z s g á l a t a i n k  s o r á n  -  s a j á t  l a b o r a t ó r i u m u n k 
b a n  k é s z ü l t  u j s z ü l ö t t k o r i  s t a n d a r d o k h o z  / 4 .  á b r a /  v i s z o n y í t v a  -  
c s ö k k e n t  p r o t h r o m b i n  a k t i v i t á s t ,  m e g n y ú l t  PTI é s  T I é r t é k e k e t  
t a l á l t u n k  / 5 .  á b r a / .

L e g k i f e j e z e t t e b b  a t h r o m b o c y ta s z á m  é s  a f i b r i n o g e n  c s ö k 
k e n é s e  v o l t  / 6 . á b r a / .

Az i r o d a l m i  a d a to k n a k  m e g f e l e l ő e n  b e t e g e i n k n é l  alacsonyabb
n a k  t a l á l t u k  az  AT I I I  a k t i v i t á s t ,  a m in t  a m e g n ö v e k e d e t t  AT 
I I I ,  i n d e x  m u t a t j a .  B e t e g e i n k n é l  i s  é s z l e l t ü k ,  ho g y  az  a l a 
c s o n y  AT I I I  a k t i v i t á s t  h e p a r i n  h o z z á a d á s a  t o v á b b  c s ö k k e n t i .

Nem vonhatunk l e  következ te téseke t r é s z b e n  a k e v é s  számú v i z s 
g á l a t ,  r é s z b e n  a z  e g é s z s é g e s e k n é l  i s  é s z l e l t  n a g y  szó rás  m ia t t ,  
de b e m u t a t j u k ,  h o g y  e s e t e n k é n t  i g e n  n a g y fo k b a n  c s ö k k e n tn e k  t a 
l á l t u k  a D IC -es  ú j s z ü l ö t t e k  p l a z m á já n a k  h e p a r i n  k ö z ö m b ö s í tő  
h a t á s á t . E z  a k é r d é s  t o v á b b i  v i z s g á l a t o k a t  i g é n y e l  / 7 .  á b r a / .

Az a l v a d á s  g l o b á l i s  m e g f i g y e l é s é r e  j ó l  a l k a l m a z h a t ó  TEG 
v i z s g á l a t  m e g n y ú l t  r  é s  k i d ő k e t  é s  c s ö k k e n t  m a x i m á l i s  a m p l i 
t ú d ó t  m u t a t o t t  a  h y p o f i b r i n o g e n e m i a  é s  a  t h r o m b o c y t o p a e n ia  mi
a t t  / 8 .  á b r a / .

A f i b r i n  monomerek k i m u t a t á s á r a  v é g z e t t  e t h a n o l  g e l a t i o s  
t e s z t  eg y  e s e t  k i v é t e l é v e l  p o z i t í v  v o l t ,  de nem k ö v e tk ez e te se n .

A gyógykezelésben legfontosabbnak az alapbetegség k e z e lé s é t ,  az  
a c i d o s i s  m e g s z ü n t e t é s é t  é s  a  k e r i n g é s  r e n d e z é s é t  t a r t o t t u k . H á 
rom e s e t b e n  k ö z v e t l e n ü l  a h a e m o s t a s i s r a  h a t ó  k e z e l é s t  nem a l 
k a l m a z t u k ,  ö t  e s e t b e n  s ú l y o s a b b  f e l h a s z n á l á s  m e l l e t t  f r i s s , f a 
g y a s z t o t t  p l a z m á v a l  é s / v a g y  t e l j e s  v é r r e l  s z u b s z t i t u c i ó s  t h e -  
r á p i á t  f o l y t a t t u n k .  A n t i c o a g u l e n s  k e z e l é s r e  nem k e r ü l t  s o r  / 3 .  
á b r a / .  I s m e r e t e s ,  hogy  az  i r o d a l o m b a n  i s  e l l e n t m o n d ó  a d a to k  
s z e r e p e l n e k  a  h e p a r i n  k e z e l é s  h a t á s o s s á g á t  i l l e t ő e n , u j s z ü l ö t t 
k o r !  DIC e s e t e k b e n  / 4 ,  6 , 9 ,  1 1 ,  2 0 / .

K o t t e  é s  F i s c h e r  l e g ú j a b b  v i z s g á l a t a i  s z e r i n t  / 1 0 /  a h e 
p a r i n  t e r á p i á s  a d a g b a n  f o k o z z a  a th ro m b o c y ta  a g g r e g á c i ó t  ú j s z ü 
l ö t t e k n é l ,  é s  e b b e n  l á t j á k  a  h a t á s t a l a n s á g  o k á t .  F e l e l ő s  l e h e t  
a  h e p a r i n  r e z i s z t e n c i á é r t ,  hogy  az  e g é s z s é g e s e k b e n  i s  a l a c s o n y  
AT I I I  a k t i v i t á s  a  k o n s z u m p c ió s  f o l y a m a t  e re d m é n y e k é p p e n  b e t e 
g e k b e n  to v á b b  c s ö k k e n  / 1 5 / .

A h e p a r i n  a n t i c o a g u l a n s  h a t á s á n a k  k i f e j t é s é h e z  e z t  a f a k 
t o r t  p ó t o l n i  k e l l  l e g i d e á l i s a b b a n  f r i s s e n  f a g y a s z t o t t  p la z m á 
v a l ,  m ely  eg y éb  f e l h a s z n á l ó d o t t  f a k t o r o k b a n  i s  g a z d a g .

Az a l k a l m a z o t t  k e z e l é s  m e l l e t t  a  v é r z é s e s  t ü n e t e k  f ő l e g  
a  s z u r c s a t o r n á k b ó l  s z i v á r g ó  v é r z é s  g y o r s  j a v u l á s á t  m u t a t t a k ,  
/ 2 4 - 3 6  ó r a  m úlva  meg i s  s z ű n t e k  ä m e l l e t t ,  hogy a v é r a l v a d á s i  
v i z s g á l a t o k  még v á l t o z a t l a n  é r t é k e k e t  m u t a t t a k .  A 7 -9  n ap o s  
k o r b a n  e l v é g z e t t  v i z s g á l a t o k n á l  m ár k i f e j e z e t t  j a v u l á s t  t a 
l á l t u n k .  A l e g e l h u z ó d ó b b  t ü n e t  a t h r o m b o c y t o p e n i a  v o l t .
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E s e t e i n k  i g a z o l j á k ,  hogy  a  h a e m o s t a s i s r a  h a t ó  k e z e l é s t  min
d i g  az é l e t t a n i  s a j á t o s s á g o k  f i g y e l e m b e v é t e l é v e l ,  a  f o l y a m a t  a -  
d o t t  f á z i s a  é s  a  b e t e g  k l i n i k a i  á l l a p o t a  a l a p j á n  i n d i v i d u á l i s a n  
k e l l  m e g h a t á r o z n i .

Ha l e h e t ő s é g  v an  az  a l a p b e t e g s é g  g y o r s  r e n d e z é s é r e ,  az  a l -  
v a d á s i  z a v a r  h e p a r i n  k e z e l é s  n é l k ü l  i s  m e g g y ó g y u lh a t .
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Newborn I n f a n t  I n t  P r o g r e s s  i n  H e m o s ta s i s  an d  T h ro m b o s is  
e d t  S p a e t  T .H . Grune an d  S t r a t t o n  New Y ork an d  London /1974/ 
333. p.

/4 /  C o r r i g a n  J . J . t  P e d i a t r i c s  6_4, PIR. 37 /1 9 7 9 /
/ 5 /  E k e lu n d  H . , H ed n er  U . , N i l l s o n  I . M . t  A c ta  P a e d .  S c a n d .  5 9 ,

43 /1 9 7 0 /
/ 6 /  G r o s s , S . ,  F i l s t o n  H .C . ,  A n d e rso n  J . C . s  J .  P e d i a t  1 0 0 , 44 5 .  

/1 9 8 2 /
/ 7 /  H a thaw ay , W.E. , S e m in a r s  i n  Hem atol 12,  175 /1 9 7 5 /
/ 8 /  H a thaw ay , W .E . ,  B onnar  J . : P e r i n a t a l  C o a g u l a t i o n  M onographs 

i n  N e o n a to lo g y  Grune an d  S t r a t t o n  New Y ork / 1 9 7 8 /  J53, 132 . p .
/ 9 /  I k r é n y i ,  I . ,  M o ln á r  I . ,  S z i t a  G y .:  B á c s - K i s k u n  m eg y e i  Kórház 

Évkönyv 1 9 7 2 -7 3 .  K ecsk em ét  / 1 9 7 4 / .  325 . p .

/ 1 0 /  K o t t e  W., E n g s t ,  R . , F i s c h e r ,  D . ,  S c h a r f e  V . :  Das d e u t s c h e  
G e s u n d h e i ts w e s e n  2_9, 35 / 1 9 8 0 /

/ 1 1 /  L a s c a r i  A .D . ,  W a l la c e  P . D . :  C l i n  P e d i a t .  1 0 ,  11 /1 9 7 1 /
/ 1 2 /  M a r g o l i s ,  C . Z . ,  O r z a l e s i ,  M .M ., O r z a l e s i  S c h w a r tz  A .D . :

A m er.J . D i s . C h i l d .  125 , 324 /1 9 7 3 /
/ 1 3 /  M a r k a r i n ,M . , G i t h e n s , J . H . , R o s e n b lü t  E . ,  F e r n a n d e z  F . , 

J a c k s o n  J .  e t  a l . s  B i o l .  N e o n a t  JL7,84 /1 9 7 1 /
/ 1 4 /  M i l l e r , D . R . ,  Haushaw J . B . , O 'L e a r y , D .S . ,  H n i l i c k a  J . V . : J .  

P e d i a t .  16,  409 /1 9 7 0 /
/ 1 5 /  M.T ó th  A . t Az u j s z ü l ö t t k o r b a n  e l ő f o r d u l ó  D I C - a e q u i v a l e n s  á l 

l a p o t o k .  E l ő a d á s  H a e m o s t a s e o l ó g i a i  K o n f e r e n c i a ,  S z o m b a th e ly ,  
1978 . m á r c iu s  3 0 -3 1 .

/ 1 6 /  M u ll ,M .M .,  H a thaw ay ,W .E : : P e d i a t  R és. 4_, 229 /1 9 7 0 /
/ 1 7 /  O s k i , F . A . ,  N a i m a n , J . L . : H a e m a to lg o ic  P ro b le m s  i n  t h e  Nevdx>rn 

W.B. S a u n d e r s  1 9 7 2 ,  2 5 7 , 2 7 3 .  p .
/ 1 8 /  T e g e r  N i l s s o n , A .C . : A c ta  P a e d .S c a n d .  64 ,  624 /1 9 7 5 /
/ 1 9 /  W e is b a c h ,G . , D orau la ,M ., L e n k ,H . ,  S c h n e i d e r  P .  : A c ta  P a e d i a t  

S can d .  67 , 555 / 1 9 7 4 / .
/ 2 0 /  woods W.G., L u b a n ,N .L .C . , H i l g a r t n e r  M.W., M i l l e r , D . R . : Am. 

J . D i s . C h i ld  1 2 3 ,  44 / 1 9 7 9 / .
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QIC KIALAKULÁSÁHOZ VEZETŐ ÁLLAPOTOK 

ÚJSZÜLÖTT KORBAN

SZÜLÉSZETI ESEMÉNYEK 
A b r u p t i o  p l a c e n t a e  
T o x a e m i a
E l h a l t  i k e r  m agzat  
M a g z a t v i z  e m b o l ia  
M e d e n c e v é g ü  f e k v é 3  
F o e t a l l s  d i s t r e s s

INFECTIÓK
D l s s e m i n a l t  h e r p e s  s i m p l e x
Cytomegalia
R u b e o l a

B a c t e r i a l i a  s e p s i s  
g r a m  n e g a t i v  
g r a m  p o z i t í v

EGYÉB BETEGSÉGEK 
S ú l y o s  RDS
S ú l y o s  e r y t h r o b l a s t o s i s  f o e t a l i s  
S ú l y o s  a c i d o s i s  é s  h y p o x i a  
V e a e  v é n a  t h r o m b o s i s  
T a r t ó s  k a t é t e r  
Ó r i á s  haemangioma

DIC DIAGNÓZISÁHOZ SZÜKSÉGES 
LABORATÓRIUMI VIZSGÁLATOK

a l v a d á s l  i d ő  “  a e g n y ú l t
a z  a l v a d é k  m e g f i g y e l é s e  -  g y o r s  o l d ó d á s
t h r o m b o c y t e  szám  -  c e ő k k e n t
v é r z é s !  i d ő  -  m e g n y ú l t
p e r i f é r i á s  k e n e t  -  w t  f ra g m e n tu m o k

Pl
PTI
f i b r i n o g e n

TI
e t h a n o l  g e i s t l o s  t e s z t

-  a e g n y ú l t
-  m e g n y ú l t
-  c s ö k k e n t
-  a e g n y ú l t
-  p o z i t í v

FDP
II. V, VIII, factor

meghatározások

-  k i m u t a t h a t ó

-  c s ö k k e n t e k

1. ábra 2 .  á b r a

X X
** w

Szü lészeti eoaménpeM
M É A tér tát

Kezeiéaek
Labor-í 

javulás
Kimenetel

7. PL M  2750
im íS ü /S tH . ««y* 2  éra C S Ő ?

szúrcsatorna
gyomor

plazma
transfusio

meghalt 6 óra

2 SrO 36 2600 Dtab. m attm alis,
Mi asph. vacuum watt

t  ért szűre laterna 
gyomor

20 óra

3 CsK 37 2600 kj.asph. toxaemia 4 éra szűre sátor na 
gyomor

transfusio 7 napJJ 42 3500 ki amfih « M i  «Sr f i n petechia 9 nap

5 VJ 37 2500 Cong, cyanoticus, 
vitrum

2 óra
Ä
szúrcsatorna
( 5 2 "tudó 7meghalt 6 óra

6 80 34 2600 b . burokrepedés 
te p sit

11 nap szúrcsatorna 
gyomor ~ bél

transfusio 1 hó?

7 N6 42 3000 kj.o3pk. a c u  Cats. I 5 in suffusio
szónuatom a

transfusio 10 nap

* NT 42 2500 Mi asph. Mi. retard  
H  Doom

1 óra suffusio
szúrcsatorna

fOjiap

3.  á b r a
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I.nap
7  SO

3. nap
7  SD

7. nap
7  SO

Felnőtt értékek

Fibrinogen
mg*/» 172.7*32.3 254.8*40.2 257.1*73.8 20 0 -4 0 0

Thrombocyto
*10' m m 9

226*57 215 *4X5 261*48 150-400

PA
•/. 72.3* 20.9 3X2* 12 70.77*18 80-110

PTI
sec 71,26*9.9 76.07*21.61 566*7.25 40

TI
sec 30,13*2.36 29.68*3.11 30.7*3.0 20

Thrombocyto A. f  
sec 93.25*36.2 93.11*38,2 71,75*29.5 55

AT III.
1.53*0.52 1.41*0.49 1.18*0.36 0.9-1.3

4 . á b r a

5 .  áb r a 6 .  á b r a
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#

TEG

8. á b r a



LAJOS BÖJTHE -  KATALIN SZALADOS -  SÁNDOR PINTÉR -  ÁKOS KUN -  
GÉZA KRASZNAI
CASES OF DIC AT AGE OF INFANCY

T h re e  c a s e s  o f  DIC showed t h a t  d i a g n o s i s  o f  d i s o r d e r  o f  t h e  
h a e m o s t a s i s  a t  a g e  o f  i n f a n c y  i s  b e s i d e  o f  a n a m n e s t i c  d a t a  
/ p r e l i m i n a r i e s  o f  p r e g n a n c y /  and  t h e  some t i m e s  p o o r  c l i n i 
c a l  i n d i c a t i o n s  i n  i n f a n t s  i s  p r o v i d e d  by t h e  c o r r e c t  e v a l u 
a t i o n  o f  t h e  l a b o r a t o r y  r e p o r t s .  T h e se  t o g e t h e r  make p o s s i b 
l e  t o  b e g in  t h e  a d e q u a t e  t r e a t m e n t  i n  t im e  l e a d i n g  t o  t h e  
s e t t l i n g  o f  t h e  i n f a n t ' s  c o n d i t i o n s .

LAJOS BÖJTHE -  KATALIN SZALADOS -  SÁNDOR PINTÉR -  ÁKOS KUN -  
GÉZA KRASZNAI
UNSERE FÄLLE VON NEUGEBORENEN-DIC

3 i h r e r  D I C - F ä l l e  z e i g e n ,  d a s s  d i e  D iag n o se  v on  H a e m o s ta s e s -  
s t ö r u n g e n  im N e u g e b o r e n e n a l t e r  n eb e n  den Amnamnese-Angaben 
/ d e r  A b la u f  d e r  S c h w a n g e r s c h a f t /  und den  v i e l f a c h  d ü r f t i g e n  
k l i n i s c h e n  E r s c h e in u n g e n  im N e u g e b o r e n e n a l t e r , v on  d e r  r i c h t i 
gen  B ew ertung  d e r  L a b o r u n te r s u c h u n g e n  d e r  B l u t g e r i n n u n g  b e 
s t im m t  w i r d .  D ie s e  zusammen machen den  B eg in n  e i n e r  r e c h t z e i 
t i g e n  a d ä q u a te n  B e h a n d lu n g  m ö g l ic h ,  was z u r  R e g e lu n g  d e s  Zus
t a n d e s  d e s  N e u g eb o ren e n  f ü h r e n  k a n n .

LAJOS BÖJTHE -  KATALIN SZALADOS -  SÁNDOR PINTÉR -  ÁKOS KUN -  
GÉZA KRASZNAI

NOVNASKITAGAJ DIK-KAZOJ

3 DIK kazoj m o n t r a s ,  ke l a  d ia g n o z o n  de l a  n o v n a s k i t a § a j  hemo- 
s t a z o p e r t u r b o j  c e r t i g a s  l a  k o r e k t a  t a k s a d o  de l a  an a m n e za j  i n  
d i k o j  / g r a v e d e c a j  a n t a \ i a f o j /  l a  o f  t e  m a l r i& a j  n o v n a s k i t a g a  j  
k l i n i k a j  s im p to m o j , króm t i u j  l a  k o r e k t a  t a k s a d o  de  l a  l a b o r a  
t o r i a j  i n d i k o j . T i u j  kuné kun e b l i g a s  l a  e k t e r a p i o n  en  k o n v e -  
n a  tem po , k i u  r e z u l t i g a s  l a  bone a r a n ^ i g o n  de  s a n s t a t o  de l a  
n o v n a s k i t o .
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BÖJTHE LAJOS -  SZALADOS KATALIN -  PINTÉR SÁNDOR -  KUN ÁKOS -  
KRASZNAI GÉZA

UJSZÜLÖTTKORI D I C - e s e t e i n k

Az u j s z ü l ö t t k o r i  d i s s e m i n a l t  i n t r a v a s c u l a r i s  c o a g u l a t i o  / t o v á b -  
b i a k b a n t  DIG/ a h a e m o s t a s i s  s ú l y o s  z a v a r a ,  szám os t é n y e z ő  t a 
l a j á n  k i a l a k u l ó  u n . " m á s o d i k  b e t e g s é g " .  A p r a e n a t a b i s  t ö r t é n é 
s e k ,  a  s z ü l é s  é s  a z  ú j s z ü l ö t t k o r  a d a p t á c i ó s  i d ő s z a k a  sok  o ly a n  
k ö r ü l m é n y t ő l  t e r h e s ,  a m e ly n e k  t a l a j á n  u j s z ü l ö t t k o r i  DIC l é p h e t  
f e l .

O s z t á ly u n k  a n y a g á b ó l  1 9 7 8 -7 9  év b e n  3 u j s z ü l ö t t k o r i  DIC e -  
s e t e t  i s m e r t e t ü n k .

E s e t i s m e r t e t é s t

1 .  K .E ,  l e á n y c s e c s e m ő t  2 n a p o s  k o r á b a n  v e t t ü k  f e l  enyhe  c y a n o 
sis é s  a szív f e l e t t  h a l l h a t ó  s y s t o l e s  z ö r e j  m i a t t ,  c o n g e n i-  
t a l i s  v i t i u m  g y a n ú j á v a l .  A m e g e lő z ő  s z ü l é s z e t i  esem ények  é s  
a  i e l e n  t e r h e s s é g  a d a t a i t  a z  1 .  t á b l á z a t  t a r t a l m a z z a .

A k ó r l e f o l ^ á s t  a z  1 .  á b r á n  f o g l a l t u k  ö s s z e .  A n o r m á l i s  h a t á 
r o k  k ö z ö t t  mozgó h a e m o g l o b i n - é r t é k e k  m e l l e t t  f e l t ű n ő  v o l t  az 
ú j s z ü l ö t t  s á p a d t s á g a .  A th r o m b o c y ta - s z á m a  n o r m á l i s  v o l t .  A 
k l i n i k a i  t ü n e t e k  a l a p j á n  -  b á r  v é r z é s r e  u t a l ó  t ü n e t e t  nem 
é s z l e l t ü n k  -  a  1 3 .  é l e t n a p o n  t r a n s z f u z i ó t  k a p o t t .  M ásnapra  
t e s t s z e r t e  p e t e c h i á k  j e l e n t e k  meg, m ajd  a  1 5 .  é l e t n a p o n  k e 
r i n g é s i  e l é g t e l e n s é g  t ü n e t e k  k ö z ö t t  m e g h a l t .

A b o n c o l á s  s o r á n  b a l  k a m r a i  h y p o p l a s i á t  é s  D I C - e t  á l l a p í t o t 
t a k  meg.

E n n é l  az  e s e t n é l  a  v é r z é k e n y s é g r e  u t a l ó  e n y h e  k l i n i k a i  t ü n e 
t e k e t  id ő b e n  nem i s m e r t ü k  f e l ,  i g y  a  d i a g n ó z i s r a  c s a k  a h a 
l á l  u t á n  d e r ü l t  f é n y .

K é t  t o v á b b i  e s e t ü n k b e n  h e l y e s e n  é s  i d ő b e n  é r t é k e l t ü k  a h a e 
m o s t a s i s -  z a v a r á n a k  k l i n i k a i  j e l e i t .

2 .  B .H .  t e r h e s s é g é n e k  a d a t a i t  a  2 .  t á b l á z a t  t a r t a l m a z z a .
A k e z e l e t l e n  d i a b e t i k a  ú j s z ü l ö t t j é n e k  / B . I . /  f e l v é t e l é r e  i n 
g a d o z ó  v é r c u k o r  é r t é k e i  m i a t t  k e r ü l t  s o r .  Az ú j s z ü l ö t t k o r  e -  
s e m é n y e i t  a  2 .  á b r a  s z e m l é l t e t i .  Már f e l v é t e l k o r  v é r e s  meco-> 
n iu m o t  ü r í t e t t ,  e z é r t  a  r é s z l e t e s  h a e m o s t a s i s  v i z s g á l a t o k k a l  
e g y id ő b e n  150 E / t e s t s u l y k i l o g r a m m  h e p a r i n  a d a g o l á s á t  k e z d tü k  
®1. A g y ó g y s z e r t  f o k o z a t o s a n  c sö k k e n ő  a d a g b a n  h a t  n a p i g  - a d 
t u k .  Eközben j e l e n t ő s e n  i n g a d o z ó  v é r c u k o r  é r t é k e i t  S t á b i l i -  
z á l t u k .

Az a l a p b e t e g s é g  s i k e r e s  k e z e l é s e  é s  a  h a e m o s t a s i s  z a v a r  k e l 
l ő  f á z i s b a n  a l k a l m a z o t t  a n t i c o a g u l a n s  t e r á p i á j a  f o l y t á n  a 
c s e c s e m ő  e g é s z s é g e s e n  t á v o z o t t  o s z t á l y u n k r ó l .
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3. O.D. l e á n y c s e c s e m ő  RDS t ü n e t i  m i a t t  k e r ü l t  o s z t á l y u n k r a .  A 
p r a e n a t a l i s  t ö r t é n é s e k e t  a  3 . t á b l á z a t b a n  f o g l a l t u k  ö s s z e .

Az ú j s z ü l ö t t  k e z d e t t ő l  fo g v a  CPAP, m ajd  PEEP k e z e l é s b e n  r é 
s z e s ü l t .  A 3 . napon k i a l a k u l t  i c t e r u s a  m i a t t  k e z d e t b e n  fény
k e z e l é s t  k a p o t t ,  k é ső b b  k é t  a lk a lo m m a l  v é r c s e r é t  v é g e z t ü n k .
A m áso d ik  v é r c s e r e  n a p j á n  v é r e s  m eco n iu m o t ü r i t e t t .  E k k o r  
h e p a r i n  k e z e l é s r e  á l l í t o t t u k  b e .  I c t e r u s a  f o k o z a t o s a n  c s ö k 
k e n t ,  v é r z é k e n y s é g e  m e g s z ű n t .  K o r t ö r t é n e t é t  a  3 .  á b r a  szem 
l é l t e t i .

K ét u t ó b b i  e s e t ü n k  r é s z l e t e s  h a e m o s t a s i s  v i z s g á l a t á n a k  e -  
r e d m é n y e i t  a 4 . , t á b l á z a t  t a r t a l m a z z a .

M e g b e s z é l é s i

Három i s m e r t e t e t t  e s e tü n k  a z t  m u t a t j a ,  hogy  az- u j j s z ü l ö t t k o r i  
h a e m o s t a s i s  z a v a r o k  d i a g n ó z i s á t  az  a n a m n i s z t i k u s  
a d a t o k  / a t e r h e s s é g i  e lő z m é n y e k /  é s  a s o k s z o r  s z e g é n y e s  
ú j s z ü l ö t t k o r !  k l i n i k a i  t ü n e t e k  m e l l e t t  a  v é r 
a l v a d á s i  l a b o r a t ó r i u m i  l e l e t e k  h e l y e s  
é r t é k e l é s e  b i z t o s í t j a ,  Ezek e g y ü t t e s e n  t e s z i k  l e h e t ő v é  az  adek— 
v á t  k e z e l é s  id ő b e n  v a l ó  e l k e z d é s é t ,  am e ly  az  ú j s z ü l ö t t  á l l a p o 
t á n a k  r e n d e z ő d é s é h e z  v e z e t h e t .
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K.E.9 KORTÖRTÉNETE

APGAR: 10/10

1. ábra

b.i.9 kortörténete

h e p a r in
v v ? ? ? v

2. á b r a

O.D.j> KO RTÖ R TÉ N E TE

A P G A R :  8 / 9 .

3.  á b r a
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AZ ESETEK MEGOSZLÁSA
i i / /

TÚL ELŐ EXIT

ÉRETT 1 1
KORA 1 -

1 . t á b l á z a t

K M - n i  T E R H E S S É G E IN E K  A D A T A I

M EG ELŐ ZŐ  S Z Ü L É S Z E T I J E L E N  T E R H E S S É G

E S E M E N Y E K

T E R H E S S É G 2 G EST. IDŐ 40 h é t

S Z Ü L É S 2 S Z Ü L É S z a v a r ta la n

A B . 0 S z . S  : 2 7 0 0  g

2 . t á b l á z a t

B H  T E R H E S S É G E IN E K  A D A T A I

M E G E L Ő Z Ő  S Z Ü L É S Z E T I  

E S E M É N Y E K

J E L E N  T E R H E S S É G

T E R H E S S É G  17 

S Z Ü L É S  11 

A B . A R T E F  4 
A B . S P O N T . 2

GEST. IDŐ 3 0  h é t  

S Z Ü L É S  z a v a r ta la n

H y d r a m n io n  K e z e le t le n  
d ia b e te s  S z . s :  4000 g .

3. t á b l á z a t
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Ol - n i  TERHESSÉGEINEK ADATAI

MEGELŐZŐ S Z Ü L É S Z E T I  

E S E M É N Y E K

JE L E N  TERH ESSÉG

T E R H E S S É G  2  

S Z Ü L É S  1 

A B A R T E F  1

G EST IDŐ 3 6  h é t

SZÜ LÉ S za v a r ta la n

In té z e te n  k ív ü l i  b u r o k r e 
p e d é s . M eg in d u lt k o r a  - 
s z ü lé s . S z . s :  1600 g.

4. táblázat

HAEMOSTASIS - VIZSGÁLATOK

VIZSGÁLAT O.D. 1600 g. B.l. LOOO g.

A tv  i  /Lee W hite/ 6 p 3 a 2,5 a 7,5 a
V érz.i /D u k e / i  p. 6 a 5 p. 2 A
P n th ra m b  akt. 18 •/. 100 •/. 61 % 93 •/.
PTI 89  m p L2 mp 88 mp i7  m p
Thrombin idő 51 m p 26 mp 59 m p 25 m p
Throm bocyto s z 0 .0 2  T/l 0 ,0 2  T/l 0,06 T/l 0,08 T/l
Fibrinogen 20m g*/t ISO m g '/. 130 m g0/. 220 m g’/ .
FDP - - 10 p g tn l *

5. t á b l á z a t
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MÁRTA BOGNÁR --ESZTER LÁZÁR

CLINICAL EXPERIENCES WITH TREATMENT OF DIC AT AGE OF INFANCY 
AND YOUNG INFANTS

In  th e  p a s t  f i v e  y e a r s  / f ro m  J a n u a r y  1 s t  o f  1977 u n t i l  Decem
b e r  3 1 s t  1 9 8 1 /  55 i n f a n t s  an d  y o u n g  i n f a n t s  w i t h  s e p s i s  w ere  
t r e a t e d .  The a v e r a g e  o f  m o r t a l i t y  w as  o f  43 %; I n  t e n  c a s e s  
Die was a s s o c i a t e d  an d  from  t h i s  num ber n i n e  p a t i e n t s  d e c e a 
s e d ,  one became h e a l t h y .  The DIC i n  any  c a s e  became a p p a r e n t  
a s  Gram n e g a t i v e  s e p s i s  o f  e n d  s t a g e .  The t r e a t m e n t  w i t h  h e 
p a r i n  / e i g t h  c a s e s /  c a u s e d  o n l y  t r a n s i t i o n a l  d e c r e a s i n g  o f  
b l e e d i n g .  The o n l y  p a t i e n t  b ec o m in g  h e a l t h y  h a d  t r e a t m e n t  
w i t h  h e p a r i n  o f  100 E /k g  r e s u l t i r i g  i n  d i s c o n t i n u i n g  o f  b l e e 
d in g  b u t  t h e  anaem i i n  t h i s  c a s e  w as n o t  a h e a v y  o n e .

A c c o rd in g  t o  o u r  e x p e r ie n c e s  t h e  d e s t i n y  o f  p a t i e n t  i s  
d e c i s e d  by  t h e  u n d e l y i n g  d i s e a s e ,  i n  some c a s e s  by  t h e  o u t 
come o f  t h e  s e p s i s .

MÁRTA BOGNÁR -  ESZTER LÁZÁR

UNSERE KLINISCHEN ERFAHRUNGEN BEI DER BEHANDLUNG VON DIC BEI 
NEUGEBORENEN UND JUNGEN SÄUGLINGEN

Auf i h r e r  S t a t i o n  b e h a n d e l t e n  s i e  i n  den  l e t z t e n  5 J a h r e n  /vom 
1. J a n u a r  1977 -  31 . Dezember 1 9 8 1 /  55 N eu g eb o ren e  bzw. j u n g e  
S ä u g l in g e  wegen S e p s i s .  Die M o r t a l i t ä t  b e t r u g  d u r c h s c h n i t t l i c h  
43 %. I n  10 F ä l l e n  kam DIC h i n z u ,  davon  v e r s t a r b e n  9 K ra n k e ,  1 
wurde g e s u n d .  DIC s t e l l t e  s i c h  i n  jedem  F a l l  a l s  E n d s ta d iu m  
d e r  Gram n e g a t i v  /E c o l i ,  P seudom onas  p y o c y a n e a / S e p s i s  h e r a u s .  
D ie H e p a r in -B e h a n d lu n g  / i n  8 F ä l l e n /  b e w i r k t e  n u r  e i n e  vorüber 
g ehende  V e rm in d e ru n g  d e r  B l u tu n g .  Der e i n z i g e  g e h e i l t e  K ran k e  
bekam 100 E /k g  H e p a r i n ,  w o ra u f  d i e  B lu tu n g  a u f h ö r t e , d i e  A n a -  
emie w ar j e d o c h  i n  d ie se m  F a l l  n i c h t  sch w e r .

I h r e n  E r f a h r u n g e n  n a c h  w i r d  d a s  S c h i c k s a l  d e s  K ranken  v on  
d e r  G r u n d k r a n k h e i t  -  i n  e i n z e l n e n  F ä l l e n  von dem A usgang  d e r  
S e p s i s  -  e n t s c h i e d e n .
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MÁRTA BOGNÁR -  ESZTER LÁZÁR
A

KLINIKAJ SPERTOJ EN LA TERAPIO DE LA NOVNASKITAGA KAJ JUNA 
INFANAGA DIK

A u to ro j  k u r a c i s  en  s i a  k l a s o  dum l a  p a s i n t a  5 j a r o j  / d e  1. 
j a n .  , 1 9 7 7 ,  g i s  31 . d e c .  1 9 8 1 / .  55 n o v n a s k i t o j n  k o n ce n e  j u -  
n a j n  i n f a n o j n  p r o  s e p s o .  La m o r ta d o  e s t i s  g e n e r a l e  43 prooen- 
t o j .  En IO k a z o j  a l i g i s  DIK. E l  i l i  m o r t i s  9 m a l s a n u l o j , 1
s a n i ^ i s .  La DIK en  c i u  k a z o  e s t i g i s ,  k i e l  f i n o s t a d i o  de Gram 
n e g a t i v  /E .  c o l i ,  Pseudom onas  p y o c y a n e a /  s e p s o .  La h e p a r i n -  
t e r a p i o  / e n  8 k a z o j / r e z u l t i g i s  nur t r a n s i t o r i a n  s a n g a d m a l -  
p l i i g o n .  La s a n i g i t a  m a l s a n u l o  r i c e v i s  100 U / 'k g . .h e p a r in o n  ,p ro  
k io  l a  s a n g a d o  c e s i s ,  s e d  l a  an em io  en  t i u  k a z o  ne e s t i s  g r a 
v a .  Lau l a  s p e r t o j  l a  s o r t o n  d e  l a  m a l s a n u lo  d i f i n i s  l a  b a z -  
m a lsan o  -  p l e j  o f t e  l a  f i n a  r u z u l t o  de l a  s e p s o .

BOGNÁR MÁRTA -  LÁZÁR ESZTER

KLINIKAI TAPASZTALATAINK AZ ÚJSZÜLÖTT ÉS FIATAL CSECSEMŐKORI 
DIC KEZELÉSÉBEN

O s z tá ly u n k o n  a z  e l m ú l t  5 é v  a l a t t  /1 9 7 6 .  j a n u á r  l - t ő l  1 9 8 1 .d e 
cember 3 1 - i g /  55 ú j s z ü l ö t t e t  i l l .  f i a t a l  c s e c s e m ő t  k e z e l t ü n k  
s e p s i s  m i a t t .  A m o r t a l i t a s  á t l a g o s a n  43 %
v o l t .  10 e s e t b e n  c s a t l a k o z o t t  DIC, e z e k  k ö z ü l  9 b e t e g  m e g h a l t .  
1 m e g g y ó g y u l t .  A DIC m inden  e s e t b e n  G r a m  n e g a t i v  
/E c o l i ,  P se u d o m o n as  p y o c y a n e a /  s e p s i s  v é g s t á d i u m a 
k é n t  j e l e n t k e z e t t ,  A h e  p  a  r  i  n k e z e l é s  /8  e s e t / c s a k  
á t m e n e t i  v é r z é s c s ö k k e n é s t  e r e d m é n y e z e t t .  E g y e t l e n  g y ó g y u l t  b e 
t e g ü n k  100 E / k g  h e p a r i n t  k a p o t t ,  m e ly r e  a  v é r z é s  m e g s z ű n t ,  az  
anaem ia  a z o n b a n  eb b e n  az  e s e t b e n  nem v o l t  s ú l y o s .

T a p a s z t a l a t a i n k  s z e r i n t  a  b e t e g  s o r s á t  az  a 1 a p b e -  
t  e g s é g -  e s e t e n k é n t  a  s e p s i s  -  k i m e n e t e l e  d ö n t i  e l .



269

"A HEMOSZTÁZIS ZAVARAI AZ UJSZÜLÖTTKORBAN” C.szimpózion 
referenseinek és előadóinak címjegyzéke

Dr.Barb Edit 
főorvos
Bariska Ilona 
gyógyszerész

D r .B á to n y i  Éva 
t u d . f ő m u n k a t á r s

D r .B o g n á r  M ár ta  
f ő o r v o s
D r .B o ro m is s z a  Éva 
s z a k o r v o s

D r .B o ro s  M ik ló s  
a l o r v o s

D r .B ö j th e  L a jo s  
a d j u n k t u s

P r o f . D r . C s a b a  Im re 
k a n d i d á t u s  
e g y e te m i  t a n á r
D r v C s ü t ö r t ö k i  V en d e l  
f ő o r v o s

D r . E l ő d i  Z su zsa
k a n d i d á t u s
t u d . o s  z t á l y v e  ze t ő
E rk y  T ib o rn é  
l a b o r a s s z i s z t e n s

Heim Pál Gyermekkórház
1089 B u d a p e s t , V I I I „ ,  D e le j  u . 1 3 -1 5
M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
9701 S z o m b a th e ly ,  P f .  81
M egye i Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
4026 D e b re c e n ,  Bem t é r  1 9 .
A p á th y  I s t v á n  G y e rm ek k ó rh áz  
1146 B u d a p e s t ,  B e t h e s d a  u .  3.
M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
9 0 0 2 ,Győr, P f .  92 .
M egyei Kórház
S z ü l é s z e t - N ő g y ó g y á s z a t i  O s z t á l y  
4031 D e b re c e n ,  B a r t ó k  B. u .  4 .
M egyei Kórház
I I . S e b é s z e t i - ,  m e l l k a s s e b é s z e t i  
O s z t á l y
5004 S z o ln o k ,  V ö rö s  c s i l l a g  u .  32 . 
POTE
S z ü l é s z e t i  é s  N ő g y ó g y á s z a t i  K l i n i k a  
7625 P é c s ,  É d e s a n y á k  u .  17 .
M egyei Kórház
S z ü l é s z e t i - N ő g y ó g y á s z a t i  O s z t á l y  
8201 V eszprém , Marx t é r  8 -9 ,
OHVI
V é r a l v a d á s i  O s z t á l y
1502 B u d a p e s t ,  D a r ó c z i  u . 2 4 . P f . 4 4 .
Heim P á l  G y erm ekkórház
1089 B u d a p e s t ,  V I I I . ,  D e le j  u . 1 3 - 1 5 .

D r . E r t l  T ib o r  
e g y e te m i  t a n á r s e g é d

D r .F e k e t e  L a jo s n é  
a d j u n k t u s

POTE
S z ü l é s z e t i  é s  N ő g y ó g y á s z a t i  K l i n i k a  
7624 P é c s ,  É d e s a n y á k  u .  17 .
M egyei Kórház
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s
7400 K a p o sv á r ,  B a j c s y 'Z s .  u .  36.

D r . F ü s t  György 
k a n d i d á t u s  
t u d . f ő m u n k a t á r s

OHVI
Immunokémiai O s z t á l y
1502 B u d a p e s t ,  D a r ó c z i  u .  24 . P f . 4 4 .
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D r . G o ld s c h m id t  B é la  
k a n d i d á t u s  
e g y e te m i  a d j u n k t u s

D r , G y ó d i - G yu la  
o s z t . v e z .  f ő o r v o s

D r .H a d n ag y  J á n o s  
e g y e te m i  t a n á r s e g é d

D r .H a lv a x  L á s z ló  
e g y e t e m i  t a n á r s e g é d

H á ro m s z é k i  P é t e r n é  
l a b o r a s s z i s z t e n s

D r . H o r v á t h  Im re
k a n d i d á t u s
f ő o r v o s
D r .H o r v á t h  M agdolna  
e g y e t e m i  t a n á r s e g é d

D r .H o r v á t h  M ih á ly  
k a n d i d á t u s  
o s z t . v e z .  f ő o r v o s

P r o f . D r . I l i é i  G yörgy 
k a n d i d á t u s  
o s z t . v e z . f ő o r v o s

P r o f . D r . I s t v á n  L a j o s  
k a n d i d á t u s  
o s z t . v e z . f ő o r v o s
J a k ó  A ndrás  
v e g y é s z

D r . J u h á s z  Éva 
o r v o s

D r .K e le m e n  J u d i t  
o r v o s

D r . K o t t e  W o lfg an g  
v e z e t ő  f ő o r v o s

SOTE
I I .  G y e rm e k k l in ik a
1094 B u d a p e s t ,  IX .  T ű z o l t ó  u .
7 - 9 .
M egyei Kórház
C secse m ő -  é s  G y e r m e k o s z t á ly  
7400 K a p o sv á r ,  B a j c s y  Zs. u . 3 5 .
POTE
S z ü l é s z e t i  é s  N ő g y ó g y á s z a t i  K l i 
n i k a
7624 P é c s ,  É d e s a n y á k  u . 1 7 .
POTE
S z ü l é s z e t i  é s  N ő g y ó g y á s z a t i  K li
n i k a
7624 P é c s ,  É d e s a n y á k  u .  17 .
M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
8201 V eszprém , M á r t i r o k  u .  5.
M egye i  Kórház
C secse m ő -  é s  g y e r m e k o s z t á l y  
9002 G yőr, P f .  9 2 .
POTE
G y e r m e k k l in ik a
7623 P é c s ,  J ó z s e f  A. u .  7.
Á l l a m i  Kórház 
I z o t ó p  l a b o r a t ó r i u m  
8231 B a l a t o n f ü r e d ,  G y ó g y té r  4 . 
P f .  31 .
M egyei Kórház
S z ü l é s z e t - N ő g y ó g y á s z a t i  O s z t á l y  
9701 S z o m b a th e ly ,  Semmelweis u . 
2 .
M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
9701 S z o m b a th e ly ,  P f .  81 .
M eg y e i  Kórház
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s
7400 K a p o s v á r ,  B a j c s y  Zs. u . 3 5 .
M egye i Kórház
C secse m ő -  é s  G y e rm e k o s z tá ly  
9002 G yőr,  P f .  9 2 .
M egyei Kórház
C s e c s e m ő -  é s  G y e r m e k o s z t á ly  
8201 V eszprém , H ó v i r á g  u .  1 .
Bezirkskrankenhaus
D r e s d e n - N e u s t a d t
8023 D re s d e n ,  I n d u s t r i e s t r a s s e
40 .
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K ozáry  A d r ie n n  
o r v o s t a n h a l l g a t ó

POTE
Gye rm ekk1i n  i k  a
7623 P é c s ,  J ó z s e f  A. u .  7 .

D r .K r a s z n a i  Géza 
k a n d i d á t u s  
o s z t . v e z .  f ő o r v o s

M egyei Kórház
K ó r b o n c t a n i - k ó r s z ö v e t t a n i  O s z t á l y  
5000 S z o ln o k ,  V ö r ö s h a d s e r e g  u . 3 9 -4 1 .

Dr.Kun Ákos
o s z t . v e z e t ő  f ő o r v o s

M egyei Kórház
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s
Í0 0 0  S z o ln o k ,  V ö r ö s h a d s e r e g  u . 3 9 -4 1 .

D r .L á z á r  E s z t e r  
o r v o s

A p á th y  I s t v á n  G yerm ekkórház  
1146 B u d a p e s t ,  B e t h e s d a  u .  3.

D r .M ed g y essy  I l d i k ó  
o s z t . v e z e t ő  f ő o r v o s

M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
4026 D e b re c e n ,  Bem t é r  19 .

D r.M éhes K á ro ly  
az  o rv o s tu d o m án y o k  

d o k t o r a
o s z t . v e z .  f ő o r v o s

M egyei Kórház
C secsem ő - é s  G y e rm e k o s z tá ly  
9002 G yőr,  P f .  92 .

D r.N agy  I b o l y a  
k a n d i d á t u s  
e g y e te m i  d o c e n s

POTE
I .  B e l k l i n i k a
7624 P é c s ,  I f j ú s á g  u .  1 3 .

D r.N agy M ár ia  
s . o r v o s

M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á llo m ás  
4026 D e b re c e n ,  Bem t é r  1 9 .

D r . P i n t é r  Emese 
a l o r v o s

Heim P á l  G yerm ekkórház
1089 B u d a p e s t  V I I I . ,  D e le j  u .  1 3 -1 5 .

D r . P i n t é r  S á n d o r
k a n d i d á t u s
o s z t . v e z e t ő  f ő o r v o s

M egyei Kórház
C secsem ő - é s  G y e rm e k o s z tá ly
5000 S z o ln o k ,  V ö r ö s h a d s e r e g  u .  39 -4 1

D r .R á k ó c z i  I s t v á n  
k a n d i d á t u s  
e g y e te m i  a d j u n k t u s

OTKI
S z ü l é s z e t i  é s  N ő g y ó g y á s z a t i  K l i n i k a  
1389 B u d a p e s t ,  X I I I .  S z a b o l c s  u .  35. 
P f .  112 .

D r .R é th y  I l d i k ó  
a d j u n k t u s

M egyei Kórház
C secsem ő - é s  G y e rm e k o s z tá ly  
8201 V eszprém , H ó v i r á g  u .  1.

D r .R u b ecz  I s t v á n  
e g y e te m i  a d j u n k t u s

POTE
G y e rm e k k l in ik a
7623 P é c s ,  J ó z s e f  A. u .  7.

S e b e s ty é n  L á s z íó n é  
v e g y é szm érn ö k

M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
8201 V eszprém , M á r t i r o k  u .  5.
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D r .S u ly o k  E ndre
az o rv . tu d o m á n y o k  d o k t o r a
e g y e te m i  d o ce n s
S ta m p f  M a r g i t  
l a b o r a s s z i s z t e n s

D r .S z a b ó  Z su zsan n a  
a l o r v o s

D r . S z a l a d o s  K a t a l i n  
o r v o s

D r . S z e n t p é t e r i  J u d i t  
s z a k o r v o s

D r . S z r á g a  L á s z ló  
g y ó g y s z e r é s z

D r .M .T ó th  A n ta l  
o s z t . v e z . f ő o r v o s

T ó th  Á rp ád n é  
l a b o r a s s z i s z t e n s

D r . T r é z l i  I d a  
a d j u n k t u s

D r .V á g v ö lg y i  E rn a  
f ő o r v o s

D r . V á r n a i  K a t a l i n  
s z a k o r v o s

D r . V i r á g  I s t v á n  
k a n d i d á t u s  
e g y e te m i  d o ce n s
D r .Z im o n y i  I l o n a  
o s z t . v e z . f ő o r v o s

POTE
S z ü l é s z e t i  é s  N ő g y ó s z a t i  K l i n i 
k a , P é c s ,  É d e s a n y á k  u .  17.
M egyei K órház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
8201 V eszprém , M á r t i r o k  u .  5 .
M egyei K órház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
8201 V eszp rém , M á r t i r o k  u .  5 .
M egyei Kórház
C secse m ő -  é s  G y e rm e k o s z tá ly  
5000 S z o ln o k ,  M á ty ás  K i r á l y  u . 1 2 .
MÁV K órház
C secse m ő -  é s  G y e rm e k o s z tá ly  
1062 B u d a p e s t ,  R udas L. u .1 1 9 .
Á l l a m i  Kórház
8231 B a l a t o n f ü r e d , G y ó g y té r  4 .
P f .  31 .
M egyei Kórház 
V é r t r a n s z f u z i ó s  Á l lo m á s  
8201 V eszprém , M á r t i r o k  u .  5.
POTE
Gye rm ekk1i n  i k  a
7623 P é c s ,  J ó z s e f  A. u .  7.
M egyei K órház
C secse m ő -  é s  G y e rm e k o s z tá ly  
7400 K a p o s v á r ,  B a j c s y  Zs. u .  35.
M egyei Kórház
C secsem ő - é s  G y e rm e k o s z tá ly  
7400 K a p o s v á r ,  B a j c s y  Z s. u .  35.
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