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Izviecek

Izhodis¢a: Znotrajlobanjska krvavitev (intra-
kranialna krvavitev, IKK) je tezak zaplet, ki se
pojavi pri 3,5-4 % deckov s hemofilijo v obdobju
novorojencka in je vodilni vzrok obolevnosti in
umrljivosti novorojenckov s hemofilijo.

Bolniki in metode: V ¢lanku predstavljamo pri-
mer novorojencka s tezko obliko hemofilije A,
ki je utrpel poporodno IKK. Opisujemo dileme
glede nacina in vodenja poroda pri Zenskah, ki
so prenasalke hemofilije, ter umestnost slikovnih
preiskav pri odkrivanju IKK in poporodne pro-
filakse. Razpravljamo o izbiri vrste koncentrata
nadomestnega faktorja strjevanja krvi pri zdra-
vljenju IKK ter opisujemo perinatalne zaplete
pri novorojenckih s tezko obliko hemofilije A v
Sloveniji v obdobju 1980-2010.

Zakljucki: Ker je IKK najpogostejsi vzrok umr-
ljivosti in obolevnosti pri novorojenckih z mo-
tnjo strjevanja krvi, je izjemno pomembno, da
IKK pravocasno prepoznamo in jo ustrezno
obravnavamo.

Abstract

Background: Intracranial haemorrhage (ICH)
is a serious complication of haemophilia that af-
fects 3.5-4 % of all boys with haemophilia dur-
ing the neonatal period. It is a leading cause of
mortality and morbidity in neonates with hae-
mophilia.

Patients and Methods: The authors are present-
ing a case of a neonate with severe haemophilia
A, who suffered postnatal ICH. They discuss di-
lemmas regarding the optimal mode and man-
agement of delivery in haemophilia carriers,
the role of imaging techniques in diagnosing
ICH and postpartum prophylaxis. Authors also
discuss the choice of factor concentrate for the
treatment of ICH and present the data on peri-
natal complications in neonates with severe hae-
mophilia A in Slovenia in the period 1980-2010.

Conclusions: ICH is a leading cause of mortal-
ity and morbidity in neonates with coagulation
disorders. Early recognition of ICH and early ap-
propriate management are extremely important.
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Uvod

Znotrajlobanjska krvavitev (intrakra-
nialna krvavitev, IKK) je tezak zaplet he-
mofilije, ki vpliva na prezivetje in kakovost
zivljenja oseb s hemofilijo. Najpogosteje se
pojavi v dveh zivljenjskih obdobjih - pri
novorojenckih in po 50. letu starosti.' Kljub
temu, da se je zaradi zdravljenja s koncen-
triranimi pripravki faktorjev strjevanja krvi
smrtnost zaradi IKK zmanj$ala s 70 % v letu
1960 na 20-30 % V 70. letih prej$njega sto-
letja, ostaja po izsledkih novejsih raziskav
$e vedno najpogostejsi vzrok smrti otrok in
novorojenckov s hemofilijo."” Kar 20-75 %
otrok, ki prezivi IKK, ima nevroloske in/ali
kognitivne motnje, izid zdravljenja pa je naj-
bolj neugoden prav pri novorojenckih s he-
mofilijo.””® Kljub temu, da se je oskrba oseb
s hemofilijo dramati¢no izboljsala in da se
je njihova pri¢akovana Zivljenjska doba po-
daljsala na skorajda normalno, ostaja IKK
eden izmed resnih problemov, s katerim se
srecujemo pri njihovi oskrbi.

Prikaz primera
znotrajlobanjske krvavitve
prinovorojencku s tezko
obliko hemofilije A

10 dni star decek je bil sprejet na neona-
talni oddelek Pediatri¢ne klinike v Ljubljani
zaradi nehotnih trzljajev desnega zgornjega
uda. Rodil se je po drugi, normalno pote-
kajoc¢i nose¢nosti matere, ki je znana pre-
nasalka tezke oblike hemofilije A. Porod,
ki je trajal 2 uri, je bil spontan, ob roku in
netravmatski. Otrok je bil porojen vaginal-
no ob glavi¢ni vstavi ploda. Porodna teza je
bila 3800 g (50.-75. percentil), dolzina 53 cm
(5.-10. percentil), obseg glave 36,5 cm (50.—
75. percentil), ocena po Apgarjevi pa 7/9/9.
Po porodu je bila na podlagi podaljsanega
aktiviranega protrombinskega ¢asa (APTC
116 s) in znizane aktivnosti faktorja (F) VIII
(0,01 mednarodnih enot (ME/ml)) v vzorcu
popkovni¢ne krvi postavljena diagnoza tez-
ke oblike hemofilije A. Drugi dan po rojstvu
je bila presejalno opravljena ultrazvoc¢na
preiskava glave in trebuha, ki ni pokaza-
la krvavitve. Decek je bil 3. dan po porodu

odpuscen v domaco oskrbo ter ¢ez dva dni
ambulantno pregledan v porodnisnici zara-
di podalj$ane hiperbilirubinemije. Doma je
obcasno jokal. Z vzpostavitvijo dojenja se je
sicer nekoliko umiril, nato pa ponovno po-
stal jokav in razdrazljiv. Pri starosti 10 dni
so stars$i ponoci opazili nehotne trzljaje de-
snega zgornjega uda, stik z otrokom pa je bil
ohranjen. Sprva so starsi trzljaje pripisovali
dejstvu, da je otrok lezal na prizadetem udu.
Kloni¢ni kr¢i zapestja oz. celega zgornjega
uda so trajali 15-20 minut. V bolni$nico je
bil sprejet 10 ur po zacetku kréev, do takrat
pa so se krci ponovili 6-krat, tako v budnem
stanju kot med spanjem. Ob tem je bil decek
neutolazljiv in razdrazljiv, vimes pa je obca-
sno zaspal. Pricel je odklanjati hrano. Pred
dogodkom ni utrpel poskodbe.

Po sprejemu na neonatalni oddelek je
decek takoj prejel parenteralno bolusni od-
merek rekombinantnega koncentrata F VIII
(100 ME/kgTT). Izvid racunalniske tomo-
grafije (CT) glave je pokazal obojestranski
subepiduralni hematom, ki je bil najvedji
desno temporoparietalno okcipitalno, kjer
je meril do 1,5 cm. Veliko krvi je bilo uje-
te tudi subduralno pod tentorij. Kri je bila
prisotna tudi v likvorskih prostorih girusnih
brazd desno temporalno in parietalno. De-
sni stranski ventrikel je bil utesnjen, vidna
je bila herniacija mozganovine pod falks
(Slike 1-3). Decka je pregledal nevrokirurg,
ki se zaradi stabilnega klini¢nega stanja in
zaradi odsotnosti znakov povisanega zno-
trajlobanjskega tlaka za operativni poseg
ni odlo¢il. Decek je nato kontinuirano pre-
jemal plazemski koncentrat F VIII za vzdr-
zevanje hemostatske ravni F VIII na 100 %.
Ucinkovitost nadome$canja pa je bila redno
nadzorovana s kontrolnim dolo¢anjem kon-
centracije F VIIL

Za prekinitev krcev je sprva prejemal fe-
nobarbital, zaradi vztrajanja kréev pa je 11
ur po sprejemu dodatno prejel Se enkratni
odmerek fosfenitoina. Klini¢no kréev med
hospitalizacijo nato niso ve¢ zaznali.

Dan po sprejemu je bil ponovno opra-
vljena preiskava glave s CT, ki ni pokazala
sprememb. Decek je bilo nato spremljan
klini¢no, z ultrazvo¢nimi pregledi glave in
z nevrofizioloskimi preiskavami. Stanje se
je izboljsevalo ob vzdrzevalnih odmerkih
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Slike 1-3: CT glave ob
sprejemu.

zdravil proti kréem. Deset dni po sprejemu
je bila ponovno opravljena preiskava glave s
CT. Vidno je bilo izrazito izbolj$anje z manj-
$im ostankom subepiduralnega hematoma
desno okcipitotemporoparietalno in desno
frontalno ter podrocje hipodenzne mozga-
novine desno frontoparietalno na konveksi-
teti — najverjetneje resorptivni edem (Slike
4-6).

Po skupaj 16 dneh nadome$c¢anja F VIII
v obliki kontinuirane infuzije je decek na
dan odpusta v domaco oskrbo (17. dan) pre-
jel Se bolusni odmerek plazemskega F VIII.
Nadomestno zdravljenje je nato nadaljeval
ambulantno vsak drugi dan in F VIII prejel
$e 7-krat.

Vseskozi smo preverjali morebitno pri-
sotnost protiteles proti F VIII, ki so bila do
17. dne izpostavitve (angl. exposure days,
ED) nadomestnemu F VIII negativna, nato
pa smo zasledili prisotnost protiteles (Graf
1). Po 24. ED smo zaradi ponovnega porasta
protiteles nadomestno zdravljenje s F VIII
zakljucili in nato spremljali gibanje protite-
les proti F VIII. Klini¢no je bil decek brez
tezav, izvid ultrazvocnega pregleda glave 9
dni po odpustu pa je bil normalen. Zaradi
izboljsanja nevrofizioloskih izvidov so bila
zdravila proti kréem postopoma ukinjena.
Pri dec¢ku so bili v prvih dneh hospitaliza-
cije prisotni nenormalni nevroloski znaki
(motnje Cujecnosti, spontanega gibanja in
misi¢nega tonusa), ob prvem mesecu pa le
$e blage motnje misSi¢nega tonusa. Stanje se
je nato normaliziralo.

Razpravljanjein
pregled literature

Novorojenckovo hemostatsko ravnoves-
je je pri travmatskem dogodku, kot je po-
rod, ocitno dovolj uc¢inkovito, saj se vecina
vaginalnih porodov (brez uporabe vakuum-
skega ekstraktorja ali forcepsa) konca brez
zapletov, kot sta znotrajlobanjska krvavitev
in krvavitev v trebusno votlino, ki se ju pri
novorojenckih z motnjo strjevanja krvi Se
posebej bojimo.'° Izjemoma lahko IKK utr-
pi tudi donoseni novorojencek brez motnje
strjevanja krvi tako po spontanem vaginal-
nem porodu, po elektivnem ali urgentnem
carskem rezu, po dokoncanju poroda z va-
kuumskim ekstraktorjem ali s forcepsom.'*
Pri novorojenckih s hemofilijo pa je tveganje
za IKK po spontanem vaginalnem porodu
za kar 40- do 8o-krat ve¢je kot pri novo-
rojenckih brez motnje strjevanja krvi. IKK
namre¢ utrpi kar 3,5-4 % novorojenckov s
hemofilijo."

Podatki o incidenci IKK pri novorojenc-
kih z motnjo strjevanja krvi ali brez nje, ki
jih navaja literatura (Razpredelnica 1), so
najverjetneje podcenjeni. Predvsem pri ne-
donosenckih se lahko usodna IKK razvije,
$e preden postavimo diagnozo motnje str-
jevanja krvi. Opisani pa so tudi posamezni
zapleteni primeri, pri katerih so diagnozo
motnje strjevanja krvi postavili pozno, ter
primeri, ko so na neonatalno asimptomat-
sko IKK pomislili $ele po vec letih na podla-
gi izsledkov slikovnih preiskav glave.'*'* Pri
osebah s hemofilijo sicer lahko pride tudi
do spontane IKK v perinatalnem obdobju,
vendar pa je tveganje za IKK bistveno vecje
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Slika 4-6: CT glave po
10. dneh zdravljenja.
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po dolgotrajnem porodu, v primeru upora-
be forcepsa ali vakumskega ekstraktorja ter
tudi po nujnem carskem rezu.*'

Mnenja o tem, kaksen je optimalen nacin
poroda pri prenasalkah hemofilije, so delje-
na in podprta z izsledki razli¢nih raziskav.

Izsledki raziskave, v kateri so analizirali
porode 583.340 zdravih Zivorojenih enojck-
ov so pokazali, da je tveganje za poporodno
IKK enako po spontanem vaginalnem poro-
du ali po elektivnem carskem rezu ter dva-
krat ve¢je po porodu, dokon¢anem z upo-
rabo forcepsa, vakuumskega ekstraktorja ali
po urgentnem carskem rezu.'' Umrljivost
novorojenckov, rojenih z elektivnim ali ur-
gentnim carskim rezom pa je bila pomemb-
no vecja od umrljivosti novorojenckov, ki
so se rodili s spontanim vaginalnim poro-
dom." V dveh novejsih raziskavah poro-
¢ajo, da je elektivni carski rez za plod varen
nacin poroda, saj razlik v izidu poroda pri
materi in novorojencku v primerjavi z vagi-
nalnim porodom ni bilo."® Kljub vsemu pa
so porocali o vecji obolevnosti mater, ki so
rodile s carskim rezom, v primerjavi z mate-
rami, ki so rodile vaginalno.'” Prednosti na-
¢rtovanega elektivnega carskega reza, ki jih
navajajo, so: nadzorovan porod, prisotnost
izkusenega porodnicarja in anesteziologa
ter dostopnost pediatra hematologa in mo-
znost laboratorijskih preiskav.'®

Ni dokazov, da bi bila pri bolnicah s pri-
rojeno koagulopatijo verjetnost krvavitve
pomembno vecja pri porodu s carskim re-

zom kot pri vaginalnem porodu. Tveganje za
krvavitve je namre¢ pri prenasalkah hemo-
filije z znizano koncentracijo manjkajocega
faktorja strjevanja krvi 12-krat vecje tudi po
vaginalnem porodu.'’

Zagovorniki vaginalnega poroda menijo,
da carski rez ne prepreci IKK ter da je tvega-
nje za IKK po vaginalnem porodu majhno.
Prenasalka hemofilije naj zato ob izkljucitvi
kefalopelvinega nesorazmerja rodi vaginal-
no, vendar pa naj porod ne bo dolgotrajen.>
V primeru nenapredovanja je smiselno, da
ga dokonc¢amo s carskim rezom. Kontrain-
dicirani postopki pa so vstavljanje elektrod
za spremljanje plodovega stanja na skalp ter
vsi instrumentalni posegi (npr. uporaba for-
cepsa in vakuumskega ekstraktorja).?!

Zagovorniki carskega reza pa menijo, da
bi lahko z elektivhim carskim rezom umr-
ljivost in visoko obolevnost zaradi IKK celo
preprecili.'®

Nas$ bolnik se je rodil po spontanem va-
ginalnem netravmatskem porodu, njegove
porodne mere so bile sorazmerne z veliko-
stjo materine medenice. Vzrok IKK je bila
najverjetneje poskodba znotrajlobanjskih zil
pri sorazmerno hitrem poteku spontanega
poroda.

Prisotnost IKK pri novorojencku zelo
tezko prepoznamo, saj so lahko zgodnji zna-
ki povsem nespecificni (anemija, bledica ali
odklanjanje hrane) ali pa tudi bolj ocitni
(kr¢i, bruhanje, letargija, apneja in pareza).
Pomembno je, da smo nanje pozorni ze prve
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dni po porodu ter o zgodnjih znakih pou-
¢imo tudi starse.'®'>'* Poporodna IKK se
namre¢ lahko pojavi kadar koli od rojstva pa
do 1. meseca starosti, najpogosteje pa 4. ali
5. dan po rojstvu.'? Ker je ob zunajlobanj-
skih krvavitvah pogosto prisotna tudi IKK,
moramo ob pomembni zunajlobanjski kr-
vavitvi posumiti tudi na spremljajoco IKK
ter pomisliti na moznost motnje strjevanja
krvi.?? Ce jo dokazemo, moramo krvavitev
zdraviti z nadomeS$canjem manjkajocega
faktorja strjevanja krvi.*® Pri nasem bolni-
ku so bili znaki in simptomi IKK do pojava
kréev nespecifi¢ni. Prehodna jokavost je po
vzpostavitvi dojenja prenehala. Decka je s.
dan zaradi podaljsane zlatenice pregledal
tudi pediater neonatolog, ki odstopanj ni
opazil.

Ker je zgodnja klini¢na prepoznava IKK
v obdobju novorojencka tezavna, posledice
IKK pa hude, ze vrsto let razpravljajo o vlogi
ultrazvoc¢ne preiskave glave pri odkrivanju
poporodne IKK (presejalna ali ciljana) in o
smiselnosti rutinske poporodne profilakse s
pripravki nadomestnega faktorja strjevanja
krvi.'®?»?»?* Kljub temu, da je ultrazvoé-
na preiskava glave neinvazivna in relativno
enostavna preiskava, pa vendarle ni povsem
zanesljiva. Ne zagotavlja namre¢, da bi lahko
z gotovostjo izkljucili morebitno subduralno
krvavitev, ki je v novorojenckovem obdobju
tudi najpogostejsi tip IKK. Pomembno je

KLINICNI PRIMER/CASE REPORT

tudi, kdaj preiskavo opravimo, saj se IKK po-
navadi pokaze z zamikom (srednja vrednost
je 4,5 dni, razpon pa od rojstva do 1. meseca
starosti)."> Trenutno ni dokazov, ki bi pod-
prli rutinsko ultrazvo¢no preiskavo glave po
porodu, priporocajo pa, da preiskavo opra-
vimo, ¢e je bil porod travmatski, pred pred-
videnim rokom ali ob prisotnosti znakov, ki
so sumljivi za krvavitev. Ce mo&no sumimo,
da gre za IKK, moramo krvavitev izkljuciti
tudi s CT ali s slikanjem z magnetno reso-
nanco (MRI).?' Nasemu bolniku so 3. dan
po porodu pred odpustom domov opravili
ultrazvo¢no preiskavo glave, ki mozne krva-
vitve pod duro ni mogla odkriti. V tem casu
je bil decek, z izjemo blage zlatenice in tezav
z vzpostavljanjem dojenja, ki je tudi lahko
vzrok zlatenice, brez teZav.

Deljena so tudi mnenja o rutinski popo-
rodni profilaksi. Njeni zagovorniki menijo,
da je t. i. pristop »wait and see« pri obrav-
navi potencialne IKK pri novorojenckih z
motnjo strjevanja krvi nelogi¢en.>® Vendar
pa obstajajo dokazi o bistveno vecjem tvega-
nju za pojav protiteles proti F VIII, ¢e faktor
strjevanja krvi nadomes¢amo Ze v zgodnjem
neonatalnem obdobju.***” Primarna pro-
filaksa bi bila tako smiselna le po travmat-
skem porodu, pri sumu na krvavitev ter pri
nedonosenckih z motnjo strjevanja krvi.*!
Ce pa posumimo na IKK, moramo pri no-
vorojenckih s hemofilijo zaceti z nadome-

Tabela 1: Raziskave o pogostosti znotrajlobanjske krvavitve (IKK) pri osebah s hemofilijo s poudarkom o frekvenci IKK pri

novorojenckih.

Avtorjiin leto objave

raziskave

Yoffe and Buchanan
(1988) {Yoffe, 1988 10 /
id}

Ljung et al (1994) {Ljung,
1994 45 /id}

Klinge et al (1999)
{Klinge, 1999 9 /id}

Revel-Vilk (2004){Revel-
Vilk, 2004 44 /id}

Stieltjes et al (2005)
{Stieltjes, 2005 2 /id}

Soucie et al (2010)
{Soucie, 2010 37 /id}
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Nacin
raziskave

Obdobje

opazovanja
(Leta)

St.opazovancev

150 novorojenckov

St. IKK pri
novorojenckih
(frekvenca (%))

St. vseh epizod

IKK

ZDA Retrospektivno 10 s hemofilijo 8 /
Svedska  Retrospektivno 20 il;er;g\ég[ﬁgenékov 4 /
Nemdcija  Retrospektivno 20 744 30 11 (3,6)
Kanada  Retrospektivno 16 172 18 5(2,7)
Francija  Prospektivno 10 106 123 10 (8,1)
ZDA Prospektivno 6 468 51 14 (2,7)
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Slika 7: Odmerjanje F
VIll, oznageno s polno
¢rto (kriZi), in gibanje

inhibitorjev proti F VIII,
oznaceno s prekinjeno
¢rto (krogi), od prvega
dne zdravljenja dalje.
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Dan izpostavitve

$¢anjem manjkajocega faktorja strjevanja
krvi takoj, Se preden krvavitev dokazemo.
Ce IKK dokazemo s slikovno preiskavo,
manjkajoci faktor strjevanja krvi 2-3 tedne
nadomes¢amo tako, da je ciljna koncentra-
cija faktorja prvih 7 dni na ravni 100 %, nato
pa ciljno koncentracijo postopno znizZujemo
do ravni 50 %.?* Mnenja, ali naj manjkajoci
faktor strjevanja krvi nadomes¢amo s pla-
zemskim ali z rekombinantnim pripravkom
F VIII, so deljena. Trenutno obstaja nekaj
dokazov, da je pojavnost protiteles proti F
VIII pri osebah s hemofilijo, ki F VIII $e niso
bile izpostavljene, ve¢ja po nadomescanju z
rekombinantnim pripravkom F VIIL**"*
Objavljene pa so tudi raziskave, ki to ugoto-
vitev zavracajo.?>**3¢

Tveganje za pojav protiteles proti F VIII
je pri intenzivnem nadomesc¢anju faktorja
strjevanja krvi zaradi zdravljenja krvavitve
ali zaradi preprecevanja krvavitev ob ope-
raciji v obdobju prvih 20 ED veliko, na nji-
hov pojav pa vplivajo tudi drugi dejavniki
(obremenilna druzinska anamneza, vrsta
mutacije, vrsta pripravka faktorja strjeva-
nja krvi). Ce se protitelesa proti F VIII po-
javijo, je zdravljenje s F VIII neucinkovito,
zato je potrebno krvavitev zdraviti z aktivi-
ranim rekombinantnim pripravkom F VII
in/ali plazemskim koncentratom faktorjev
protrombinskega kompleksa. V primeru
subarahnoidne krvavitve se priporoca tudi
socasno zdravljenje z antifibrinolitiki, da

bi verjetnost ponovne krvavitve zmanjsali
na najmanj$o mero.’>* IKK namre¢ spro-
zi aktiviranje fibrinolize, ki doseze vrh de-
lovanja 10. dan po zacetku krvavitve.’” Le v
redkih primerih je potrebno nevrokirursko
ukrepanje.'»** Na§ bolnik je za zdravljenje
dokazane IKK prejemal plazemski pripravek
F VIII, po katerem se je krvavitev ustavila
in resorbirala, nevrokirurskega posega ni
potreboval. Znotraj 20 ED intenzivnega na-
domescanja faktorja strjevanja krvi, pa je ob
dodatnih dejavnikih tveganja (socasna tezka
krvavitev in obremenilna druzinska ana-
mneza) priSlo do pojava protiteles proti F
VIII. Ker se je krvavitev Ze pozdravila, smo
nadomescanje s F VIII lahko varno ukinili. S
postopkom sprozitve imunske tolerance na
FVIII pa nismo nadaljevali zaradi tezko do-
stopnih perifernih ven zaradi nizke deckove
starosti ter minimalni verjetnosti pojavlja-
nja krvavitev, dokler ne shodi.

Kar 20-75% otrok, ki prezivi IKK, ima
kasneje nevroloske motnje in/ali psihi¢ne
ter u¢ne tezave.”” Na izid zdravljenja naj-
pomembneje vpliva mesto krvavitve. Naj-
slab$i izid zdravljenja imajo novorojencki,
ki so zakrvaveli v mozganski parenhim ali
v ventrikle. Na§ bolnik je utrpel obsezno
obojestransko subepiduralno krvavitev z
utesnitvijo desnega stranskega ventrikla,
mozganski parenhim pa ni bil prizadet. Tre-
nutni psihofizi¢ni razvoj kaze, da posledic ni
utrpel.

V Sloveniji se je v obdobju od leta 1980-
2010 rodilo 40 deckov s tezko obliko hemo-
filije A. Vsi porodi so bili vaginalni. Zaradi
poporodnih zapletov sta bila v neonatalnem
obdobju hospitalizirana 2 decka, nobeden
zaradi IKK. Prvi decek je bil v starosti 8 dni
sprejet na neonatalni oddelek zaradi ob-
seznega obojestranskega kefalhematoma,
hiperbilirubinemije in anemije. Med bolni-
$ni¢nim zdravljenjem so postavili diagnozo
tezke oblike hemofilije A. Drugi decek je bil
po rojstvu sprejet v bolni$nico zaradi suma
na parezo brahialnega pleteza in zloma leve
klju¢nice, diagnozo tezke oblike hemofilije
A pa so postavili kasneje. Po podatkih Naci-
onalnega registra je v Sloveniji v rodni dobi
trenutno 66 prenasalk hemofilije A ter 14
prenasalk hemofilije B.
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Zakljueki

Ker je IKK pri novorojenckih z motnjo
strjevanja krvi najpogostejsi vzrok umrlji-
vosti in obolevnosti, sta zgodnja prepoznava
IKK in pravocasna ter ustrezna obravnava
izjemno pomembni. Uc¢inkovito preprece-
vanje IKK pri novorojenckih s hemofilijo
obsega pri znanih prenasalkah motnje str-
jevanja krvi skrbno vodenje nose¢nosti, po-
roda in nadzor novorojencka. Pediater he-
matolog na morebitno bolezen z obvestilom
opozori porodnicarja in pediatra neonatolo-
ga ter jima posreduje natan¢na navodila gle-
de vodenja poroda ter oskrbe porodnice in
novorojencka. Kljub deljenim mnenjem gle-
de nacina poroda pri prenasalkah hemofilije
trenutno ni dovolj dokazov, ki bi podpirali
porod s carskim rezom, ¢e so izpolnjeni vsi
pogoji za varen vaginalni porod.

Simptomi in klini¢ni znaki poporodne
IKK se obic¢ajno pojavijo 4. ali 5. dan po
porodu. Zato bi bilo morda smiselno, da bi
matere novorojenckov s hemofilijo odpustili
domov 5. dan in pred odpustom pri vseh no-
vorojenckih opravili ultrazvo¢no preiskavo
glave, ob sumu na krvavitev pa tudi CT oz.
MRI glave.

Da bi preprecili IKK pri novorojenckih,
pri katerih je do motnje strjevanja krvi pri-
$lo zaradi novonastale mutacije, pa bi bilo
potrebno tudi naértno izobrazevanje zdra-
vstvenega osebja v porodnisnici o zgodnjem
prepoznavanju simptomov in znakov mo-
tenj strjevanja krvi.
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