ITopemehaju xemocTase

[Ipod np Bragumup Jypumnh



Canp:ka) npegaBama
e XeMocTasa

* ITopemehaju xemocrase:
— nmoBehaHa CKIIOHOCT Ka KpBapewy
— nnoBehaHa CKJI0HOCT Ka TpoMO03Hu
* IIoBehaHa CKIOHOCT Ka KpBapEeHhy
— ntopeMehaju 3u1a KpBHOT cya
— nopemehaju 0poja u PpyHkIMje TpoMOOIIUTA

— nnopeMehaju (pakTopa Koaryamuje
* IIoBehaHa CKJIOHOCT Ka TpoMOO3H
e JIMK



XEMOCTASA =TPOLUEC 3AYCTAB/bAHA KPBAB/bEHA

1) BacKy/IHM YMHUMOUM (KPBHM cya) 2) TpombouunTy,
3) CneundunyHe benaHYeBMHE NAA3ZME, 4) Koarynaumja n ¢nbpmnHonmsa



NoBpeaa KpBHOr cyaa

& N

AHTUTPOMGOreHN TpomboreHu

(baBopu3yjy Te4yHo cTarbe Kpsu) (paBopu3yjy Koarynauujy)




XemMocTasa

Backynna ¢a3a :

— BazokoHcTpukinja, ociaodahame TkuBHOr gakropa (TF) n
MPOCTAIMKIINHA IMOCIIE MOBPEAE 311a KPBHOT Cy/Ia

TpomOoruTHa (da3a:
— arxes3uja, arperanuja, ociodahame ADP u npocranukinaa
AxTHBaanyja (pakropa KoaryJaiuje:

— HHU3 KaCKaJHHUX Peakiihja Koje J0BOJE A0 IMPOAYKIIH]E
TPOMOHHA U IIpETBEpame (puOpuHOreHa y GuopuH

®ubprHOIN3Aa:

— OrpaHH4YaBa MIMPEHE TpoMOa BaH MECTa MOBPEJE, JOBOIH
110 JIU3€ TpOoMOa M 3apacTama paHe
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XemMocTasa




ITopemehaju xemocrase

* [IoBehaBajy CKJIOHOCT KA HACTAHKY
KpBapema (XeMoparmjcka amjaresa,
XEMOPAru]CKU CHHIPOM )

* IIoBehaBajy koaryaadujaHoCT KPBY U
CKJIOHOCT Ka HaCTaHKY TpoMO03€ U eMOoIuje



ITopemehaju koju noBehapajy
CKJIOHOCT Ka XeMOparuju

IIpoMeHe y rpabhu 3u1a KPpBHHUX Cy10Ba

IIpoMeHe y Opojy M PYHKIUjH TPOMOOIIUTA

[IpomeHne y koHuenrpanuju pakropa

KoaryJalmuje KpBu

CBu nopemehaju Mory OUTH:

— ypoheHu
— CTCYCHHU



Backyiaapuu nopemehaju




ITopemehaju y rpahu 3uma KpBHUX
CyJIOBa

* Backynapnu nnopemehaju:

— HACJEIHMU:

* Rendu-Osler-Weber-osa 0oJsiect (xepeaurapHa XeMOparnyHa
TeJICaHTUeKTa3uja, ca MHOroopojuuM AB mandopmanujama) u

* Ehlers-Danlos-oB cunjapom (mopemahaj rpahe xonarena)

— CTCYCHMU.
* umyHosomku npouecu (Schonlein-Henoh-oBa nypnypa, SLE)

* "Hepocrarak puramuna C (cxkop0yT), enaorenHe henuje ryoe
CIIOCOOHOCT KOHTAKTa M CMamhEeHa CMHTEe3a KOJareHUX BJIaKaHa

° ceHmJIHA aTpoduja KoJareHUX BIaKaHa (CeHuIHaA mypIrypa)

* JIYrOTpajHo Jieuerme kopTukoctepouanuma win Cushing-osa
OoJiecT (cTepou/iHa nmypmnypa), 300r pa3rpajilbe NpoTerHa



IHopemehaju
TpOMOOLIUTA




ITopemehaju ¢pyHk1Mje TpoMOOLIMTA

* Kpanturarunenu nopemehaju: mpomene opoja
TpOMOOIIUTA (TPOMOOIIUTONECHHU e, MAEKE O
100 000/mm?)

— CMaHeHO cTBapamke TpoMOoLuTa
— nosehana pasrpaama TpomMOoLUTa

— noBehano nenonoBame TpoMOOLIUTA Y
cruieHoMeranuju (u 1o 80%)

* Kpanurarupunm nopeMmehaju: mpoMeHe
(GyHKIIH]€ TpOMOOIUTA (TPOMOOIIUTONMATH]E)



TpoMmOouTONICHU]E

HOPMAJTHO 100,000 - 400,000 heauja/mm?

<100,000 TPOMOOLIUTOIICHU]a
50,000 - 100,000 yMepeHa TPOMOOIIUTOIICHH] A

< 50,000 TEIIKa TPOMOOIIUTOIICHH]a

< 10,000 BUTAJIHA YTPOKEHOCT



ITopemehaju ¢pyHk1Mje TpoMOOLIMTA

CMameHO cTBapambe TPOMOOIMTA:

* ypohenu nmopemehaju (peTku, HACICIHM):

— Fanconi-jera anemuja (mopemehaj rena 3a penaparopHe
enzume JIHK, nncypunmjenunja KC)

— Wiscott-Aldrich-oB cunapom (X-Be3aHa 00I€CT, €KILIEM,
TPpOMOOILIMTOIIEHH]a U UMYHOIe(DUIIA]EHITM]a, CHHXKEH [gM,
noBehan IgA u IgE, IgG Mmoxxe Ot cMameH uin 1oBehaH)

° cTeueHH mopemMehaju:

— amjiasmja KocTHe cp:xu (3payeHmhe, IMTOCTATHUIIN )

— y3uMame aJIK0X0J1a, JeKOBA WJIM XOPMOHA (€CTPOTreHH)

— "Hegocrarak Buramuna B12 unu ¢oaHe KucennHe



[Topemehaju arxe3mnje TpomOOLIMTA
1 HengocTarak VWE
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ITopemehaju ¢pyHk1Mje TpoMOOLIMTA

IloBehana pasrpaama TpoMOOLHTA:

* KoOHreHuTa/IHA TPOMOOLMTONICHU]A:

— MMYHOJIONIKA peakuuja Majke Ha TpoMoonure geTryca (CIMIHO
(beTasHO] epUTPOOIACTO3H)

— ayTOAHTHUTEJIAa Y KPBOTOKY MajKe, IPEKO IMOCTEJhHUIIC yia3e y
KpBOTOK (heTyca

* CreyeHa TPOMOOLMTOIIEHMjA:

— JIeKOBU (TOKCUYHO JI€JCTBO WJIM peakiv]je MpeoceTbUBOCTH 11
unu I Tuna)

— TpaHc(ys3uje KpBU

— JNpeTepaHa MmoTpolika Yy TPOMOOTHYKO] TPOMOOLIMTOIIEHH]CKO]
nypnypu u JINK-y

— mauonarcka (ayTouMyHcKa?) TpoMOOIIUTONIEHUYHA ITypITypa



JIekoBrMa n3a3BaHa TPOMOOIMTONCHU]A
XenmapuHOM-HHYKOBaHA TPOMOOIIUTOIIEHH A

* Jamsba ce kog 3-5% nanyjeHara JICUCHUX HEPPAKIIMOHUCAHUM
XEITapUHOM

* 1-2 Hexespe 011 yBOhemwa Tepanuje

* V3pok: IgG anTuTena npots TpoMOOIMTHOT (hakTopa 4 y
KOMILIEKCY Cca XEmapuHOM Ha MeMOpaHU TpOMOOLIUTA

* [Ilarorenesa: Tpom003e, apTEPUJCKE U BEHCKE (KOJ€ BOJIE
030MJbHO] TPOMOOIIMTOIICHU]H)

— BE3MBaWkE aHTHUTEJIA M3a3MBa aKTUBAIA]Y U arperaiujy
TPOMOOIIUTA

* Tepanuja rpombouMTONCHUjE — IIPEKUHYTHU JICUCHE
XEMapuHOM



TpomOOoTHYKA TPOMOOLIMTOIIEHHU|CKA
IIypiypa

* Ypohenwn obnnk: nepuurjeHIN]a CH3UMA
METAaJIONpOTEeHnHA3¢e Koja nena VWFE y TpoMOy
OoraroM TpoMOOIIMTUMA

* Creuyeny 00JIMK: ayTOAHTUTENIA KOja
MHXHOHpa]y METATONPOTCHHAZY



Kiananuko ucropaBame

TPOMOOLIUTOIICHU]E
IIeTexmje

(TunnuHo 3a nopemehaje dyHkuMje
TPOMOOIIUTA)

- r _
" & ¢ & !
ey i ol &
. 4 " g\ .~ &
o T el i B k8
o - f .. Ty "'-!-"..‘ll_'l ;‘- ?
W
t = . %,,- -
o " ia_ o

He 0Jiejie HA PUTHUCAK
(mu@.ar. aHrHoOMu)
HUCY NAJInaduIHe
(mu@. Ar. BACKYJIUTHC)




KIMHNYKO NCIIOJhaBaAKLE
TPOMOOLIMTOIICHH]E

* BurajiiHa yrpoXeHOCT:
<10 000 henuja/mm?

* KpBapeme ce jaBiba:
<50 000 henuja/mm?

* PedepeHTHE BpEIHOCTH:
0-400 000 hemmja/mm?



ITopemehaju (pakTopa Koarymanuje

* Hacuaennu (MOTy HEOCTajaTh CBU (haKTOpHU, Hajuenhn):
— Von Willebrand-osa 0osiect
— Henocrarak VIII ¢akropa (xemoduiauja A)
— Hepnocrarak IX ¢dakropa (xemoduianja B)

* CreyeHu:
— boJjecru jerpe

— Henocrarak Buramuna K 300T yHUIITEHa HPEBHE (iIope
aHTHOMOTUIIMMA WK cMambeHe ancopruje mactu (VI IX u X)

— IlpucycrBo nuxudburopa xkoaryiaanuje (At Ha pakTope Koarynaiuje,
napanpoTeuHEMU]€) JIYITyC aHTUKOATYJIaHC

— IlpeBesinka morpouimka akropa koaryiaimuje 30or nosehane nuze
(bubdpuHOTEHA
* uncyhuuujenunja jerpe (CMambeHa CUHTE3a (pakTopa Koju
WHAKTUBUIIY TJIa3MHUH WM UHAKTUBUIIY aKTHBATOPE
IJ1a3MUHOI'EHA)

° MaJIMIHU TYMOPHU KOjJU ociio0ahajy NpoTeoJUTHYKE €H3UME KOjU

pazrpal)yjy dubpruHoreH
« JIUK



Von Willebrand-oBa 0osect

Hacuenna GoJiecT ca yMEpEHUM KPBAPCHEM

AyTO30MHO JOMHUHAHTHO HaclichuBambe

Tun I = najuenthu (70% cBuX ciay4ajeBa)

IIpoaykeHo BpeMe KpBapema U HopMaliaH 0poj TpoMOoI1Ta
lHuBO0 VWF y muiazmu

cekyHaapHo | HuBoa (pakropa VIII



hasannns
mbesIOpHL

Enporenne Rermape

Konaren

CybeRnomenHe
sepxpodubipEe

MenaGpana TpostborHTa



Xemodunnja A

Hacnenna 0onecT ca 030MJbHUM KpBapemhHUMa
— Hacnelhyje ce npeko X xpomo3zoma (peLieCUBHO)
— Kon 30% HeMa mo3uTHBHE MOPOJAMYHE aHAMHE3E (HOBE
MyTaluje)
— Konx 15% Ttemkux cinydajeBa pa3BHjajy ce MHXUOUTOPNU
¢paxkropaVl1ll
| kommunHa Ui akTUBHOCT pakTopaVIII

daxTop VIII = xodakrop 3a aktuBanujy pakropa X y
KOarynalroHO] KacKaau

CUMIITOMH OOMYHO MOCTOj€ y TemkuM oonuimuMa (hakrtop VIII
<1% HOpMaJIHUX BPEIHOCTH):

— KpBapeme y 317100y,

— MOJApHIIE,

— KpBapeme Mmocjie TpaymMe Wi XUPYypIIKe HHTEPBEHIH]e

— KpBapeme nocjie sahema 3yoa



Texxnna xemounnje A

* Temka xemopunuja — ucnoa 2% FVIII
* Ymepena xemodunnja — 2-10% FVIII
* bnara xemodpummnja — 20-30% FVIII



Xemohuiauja A (Hegocrarak F VIII) u B (Hemocrarak F 1X)
ce npeHoce X XpoM0O30MHUMa U 000Jb€Ba]y MYIIIKAPIU
Kene cy npeHocuonu, 06€3 cuMOTOMA

X-linked recessive genetic defect - daughters

X-linked recessive

genetic defect - sons Father passes on Mother passes on

the defect

' X xd
X4y H__/

Von Willebrand-ora 6osiect — Henocrarak Behe komnonenre fVIII



Xemohunmja A
(remoctarak F VIII; 85%)

CIHOHTaHO WM TPAyMAaTCKO
MOTKOKHO KpBapewe

KpB y ypuny
KpBapewe y ycruma, ycHama,
j€3UKy

KpBapeme y 3ri10008uMa,

KpBapewme y CNS,

KpBapemwe y

TACTPOUHTCCTUHAJIHOM TPAKTY K
pBapeme MOCIE MHTPaMyCKyJIapHe

VH]EKIIH]e



Xemodpuianja B

Hedumujenuuja haxropa IX
Hacaehyje ce npexko X xpomoszoma (pelecuBHO)
MHoro Mame 3actynsbeHa (15%)

KJIMHMYKH ce He MOKe Pa3IMKOBATH O]
XeMohuirje A U CIMYHU Cy JIaDOPaTOPU]CKU
pe3yJiTaru

Jlnjarnosa: oapehupame konnenTpanuje pakropa
IX



KIIMHUYKO HCIIOJbaBaAKE
HeJdoCcTaTKa (paKkTopa Koaryjaluje
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KIIMHUYKO HCIIOJbaBaAKE
HEeJOCTaTKa (paKTopa Koaryjaaluje

* NucydpunujeHumja
jeTpe
(BehuHa (pakTopa
KoaryJjammje ce
CUHTETHIIIEC Y JETPH)

CyOKOBYHKTHBaIHA XEMOparuja



XUIEPKOAryiaadMIIHOCT KPBH

* IloBehana akTuBanuja TpoMOOLIATA

(aprepujcku TPOMOM CE CacToj€ Of arperara
TpOMOOLIMTA)

* YOp3aHa aKTHUBHOCT KOAT'yJIAI{UOHOT
cucreMa (BEeHCKH TPpoMOM CE€ CacToje O
(PUOPHMHCKHUX KOMILJIEKCA)



XUIEPKOAryJIaOUIHOCT KPBHU

* IloBehame Opoja TpoMOOUTA (TPOMOOIIMTO3A):
— eceHUUjaJiHA TPpoMOonuTeMuja (MaurHa npoaudepaliyja
y KOCTHO] CPKH)
— CeKyHIapHOo (MaJIUTHU TYMOPHU KPBH, OOJIECTH BE3UBHOT
TKHBA, HAKOH CILJICHEKTOMH]E)

* IloBehame aTXe3MBHOCTH M CIIOCOOHOCTH
arperamuje TpoMOOUMTA:
— nopeMehaju y npoToky KpBHM U omiTehema eHaoTeia:
* arepockieposa
* noBechame KOHIIEHTpaIH]e X0JIeCTeEpoJIa

— nopemMehaju koju nosehapajy oceTJbHBOCT TPOMOOIIMTA
Ha JICTIOBAbC (haKTOpa KOJU U3a3MBajy aTxe3ujy u
arperaiujy TpoMOOITUTa;

* OyLIEHE
* mehepna Oostect



XUNEepKoarynadMIIHOCT KPBHU

IloBehaHa aKTHUBHOCT KOAryJalHOHOI CHCTEMA:

° cTa3a KpBHU (KOJ HEMOKPETHUX MalldjeHaTa Wi CpUyaHe
MHCY(HUIIH]CHIN]C)

* nopemehaju ogHoca pakTopa Koarynamuje u
aHTUKOAryJIallMOHUX (haKTopa:

— nmoBehame aKTHBHOCTH KOAT'YJIAIIMOHUX (paKkTopa:

* KOJ JK€Ha ca ImoBehaHOM KOHIIEHTPAIljOM eCTPOreHa y KpBU
(opayiHa KOHTpAIENITUBHA CPEJICTBA, CTapHje o 35 roauHa)

* rpaBUJAUTET U IMyepHePUjyM
* MAaJIMT'HH TYMOPH
— CMambelhe¢ AKTUBHOCTH AaHTHUKOATYJAIMOHUX (paKTOpA:

* HacJieqHHM nopemMehaju, NoTNyHU HeAOCTaTak aHTUTpomMOurHa 111,
njaasMuHoOreHa, mporenHa C u S)



JluceMruHOBaHa MHTPaBaCKyJIapHa
KOoaryiaimja

* CredeHn CHHIPOM KOJM CE€ KapaKTEPHUIIIE:

— CUCTEMCKOM HHTPABACKYJIAPHOM
KOAryJanujomM u

— KpBapemeM



JlnceMrnHOBaHa MHTPaBaCKyJlapHa Koaryjaluja

(ITorpomiHa KoaryJonaruja )
(MOTPOIHM TPOMOOXEMOPATUjCKH CHHIPOM)

(nepuOpuHaIUja)

JI¥K je cBeomTy nopemehaj xemocrase
y LeJIuHU 00yxBarta rnopemehaje:

KpBHUX Cyn0Ba
TpomOonuTe

Koarynanujy
OHOPHUHOIN3HE MEXaHNU3ME
NuxuboTope , KWHUH
CucTeM KOMILIEMEHTA



MexaHn3am HaCcTaHKa

[Topemehaj nounte akTmBaLmjoM doaktopa Koarynauuije,
[lonasn [o Tpowewa daktopa Koarynauuvje Te Mmamo
MUKPOTPOMOE M KpBapehwe

HacTyna gonodpunHonunsa,
pacTe KOHUeHTpaunja dnbdpuH gerpagaumoHux npoagykara,
peEMETU ce PyHKUMja TpOMDOLUTa = HacTajy KpBaBIbeHa



Ilarorenesa /1M Ka

OCHOBHA 00.J1eCT

!

CHCTEMCKa aKTHBall]a Koaryjiaaluje
PacIpOCTPAEHO
MHTPABACKYJIAPHO

TaJIOKEHE PruOprHa ‘ I
<

OTPOIIIHA
TpoMOOIIUTA U
(akTOpa Koarynaiuje

-




Y3pouu /IMKa

(cenca (I'pam (+) u I'pam (-) OakTepHje), BUPYCHE
nHpekunje (Dengue, Ebola), apyre (pukenuje, maiapuja))
(moBpena IiiaBe, NaHKPEATUTHC, MacHA
eMOoJIr]ja, IIEHETPAHTHE U APYTe TEIIKE PAHE)

(CONMUIHY TYMOPH, aKyTHE JIEyKeMH]e (MOCECOHO
AML-M3), xpounune neykemuje (CMML))

(011yOJbMBaKGE TIALICHTE,
eMO00JIMja aMHUOHCKOM TE€YHOIIIhY)

(BEJIMKY X€MaHT'HOMH, BEJIMKA aHEYypHU3Ma
aopTe, BacKyjaapHe Mall(hopMaIyje)
(TOKCUYHH 10K, y]€]I
3MH]€ WJIN T1ayKa)

(aKyTHa X€MOJIM3a HAaKOH
TpaHcy3Hje, XenapuHOM-HHIYKOBaHa TpoMOouToneHuja, Ty 1))



Tenika cerica: CJIOXKEH KJIIMHUYKU
CUHJIPOM

Cucremcka
HHpIaMaHja

AKTHBaLHja

KoaryJamnmje

Bucok Mopranurer

(28%-50%)

XeTeporeHa nomynaiuja
naiyjeHara

IMopemehena
¢pudpuHoIN3a



Knnanuko ncnojbaBame JIMKa

* CKJIOHOCT Ka KpBapewy Y NPUCYCTBY PACHPOCTPabeHUX
TpoMOa y UPKYJIALMjH
— akyTu JIUK — noMuHHpa KpBapeHE
* jaBJba CE KOJ IMOpohajHUX KOMIUIMKAIIA]a U TpayMa

— xpouununu JIMK — nomuHupajy TpoOMOOTHYKE
KOMILTHKALIH] €

* jaBJba C€ KOJI TyMOpa
e CuMITOMHU BapujadUIHHU

— MHUHHUMAJIHU 10 U3PAXKEHOT 110K, 0yOpeskHe
HHCYypUIMjeHIuje, TUCITHeje, HUjaH03e, KOHBYJI3Hja U
KOMe

— XHUIIOTEH3Mja J€ KAPaKTEPUCTUYaH CUMIITOM



JIMHUYKO uctioJbaBame /1M Ka




Kinmanuko ncnojbaBame J1MKa

adamecom




