Sammenslutningen af Kraftafdelinger
Co-operative Cancer Departments

Koagulationsforstyrrelser

Symptombehandling

Overlaege Nielsaage Taffner Clausen, Herlev Hospital

Maj 2012




KOAGULATIONSFORSTYRRELSER

(med speciel reference til heemorrhagisk diatese og trombophlebitis/tromboemboli)
Koagulationsforstyrrelser

Kongenit eller akvisit forstyrrelse i den heemostatiske balance medfgrende heemoragisk
diatese, trombedannelse eller begge dele samtidig.

Den haamostatiske balance opretholdes gennem et samspil af koagulations-, fibrinolyse- og
kininsystemet, trombocytantal og -funktion, blodets rheologiske forhold (viskositet), og
karveeggens og endotelets beskaffenhed og funktion. Disse forhold ma tages i betragtning
ved evalueringen af de kliniske situationer.

Koagulationsforstyrrelserne rubriceres saledes:

1. kongenitte heemoragiske diateser: blgdersygdomme, trombocytopenier og -patier
(diagnostik, behandling og kontrol centraliseret pa RH og Skejby).

2. kongenitte trombosedisponerende tilstande: trombofili, hyperkolesteroleemi,
homocysteinuri
(kontakt specialafdeling d.v.s. den lokale haematologiske afdeling, bagrneafdeling)

3. akvisit heemorrhagisk diatese: leverinsufficiens, ursemi, trombocytopeni , -pathi
medikamentelt induceret (allergi, kemoterapi), antiaggregation (ASA, andre NSAID).
Cirkulerende antikoagulans (LED), A/K behandling, heparin, K-vitamin antagonister samt
nyere antikoagulantia trombin-og faktor Xa inhibitorer henholdsvis dabigatran og
rivaroxaban)

4. akvisit trombosedisponerende tilstande: kirurgi/traumer, cancer m.v. (se
trombophlebitis/tromboemboli), hyperkolesteroleemi, hyperhomocysteinaemi,
anticardiolipinantistof syndrom, JAK 2 myeloproliferative syndromer, trombocytose,
diabetes mellitus, PNH.

5. akvisitte tilstande med tromboser og heemoragisk diatese: DIC, TTP/HUS, HELLP
syndrom, fedtemboli syndrom, ARDS, sepsis, AML-M3.

Symptomer

Heemoragisk diatese: blgdning i hud, led, slimhinder, indre organer (anaemisymptomer,
petekkier, ekcymoser, sugillationer, heemoptyse, haematuri, meleena, neurologiske
symptomer). Der registreres lang blgdningstid, forleenget APTT, hgj INR, lav faktor I, VII, X,
evt. trombocytopeni.

Tromboser: vengse eller arterielle karakteristiske symptomer og objektive fund fra afficeret
kargebet. Ofte registreres kort APTT, hgj fdp, hgj D-dimer, lavt ATIII, men lige sa ofte
upafaldende biokemi.

Kombineret haemoragisk diatese/trombosetendens: kombination af ovenstaende.

Typisk sveer haeemoragisk diatese parret med multiorganpavirkning (bemeerk specielt slaret
sensorium, kranienerveudfald, stigende se-kreatinin, haematuri, respirationsinsufficiens,
angina pectoris, arytmi, AMI, binyreinsufficiens), men symptomerne er legio.
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Differentialdiagnose
Ad 1 og 2: udredes mhp. specifik defekt pa specialafdeling. Udeluk akvusit tilstand.

Ad 3, 4 og 5: fastlaegge og behandle udlgsende arsag gennem kliniske undersggelser og
biokemisk screening af de i punkt 3-5 naevnte tilstande. Tilstandens svaerhedsgrad, men
ikke arsag, kan evalueres med tromboelastigrafi(TEG), som ogsa kan give terapeutisk
vejledning specielt hos multitraumatiserede patienter

Behandling

Ad 1: Blgdersygdomme: ukendt defekt: Friskfrosset plasma (FFP): 20 ml/kg i.v. gentaget 1-4
gange/dggn under kontrol af APTT og Klinik

Henvises/overflyttes til RH/Skejby, nar transportabel.

Kendt defekt: substitueres helst med specifikke faktorpraeparater. Initialt tilstreebes 100%
faktorniveau (1 i.e. faktor = indhold i 1 ml normal plasma. 100% niveau = estimeret
plasmavolumen i ml = antal af n@dvendige i.e. ). Hvis specifikke faktorpraeparater ikke
haves, gives FFP som ovenfor anfart.

Henvises herefter til RH/Skejby, nar transportabel.

Trombocytopeni - pathi: Trombocyttransfusion til heemostase og trombocyttal > 30.

Ad 2: Trombofili: A/K behandling med LMW-heparin og marevan (se trombophlebitis
/tromboemboli).

Ad 3: Akvisit heemoragisk diatese:

Koagulationsdefekt: Behandle grundsygdom. Substituere med erytrocytter, FFP, K-vitamin
(CAVE: A/K behandling ma ikke seponeres hos ptt. med kunstige, mekaniske hjerteklapper.
Ved tvivl kontakt relevant kardiologisk afdeling)

Ikke-immunbetinget trombocytopeni, -pati: seponere ansvarlig medicin (inkl. antiaggre-
gerende medikamenter). Substitueres med erytrocytter, trombocytsuspension.
Immunbetinget trombocytopeni (ITP):Glucocorticoid prednisolon 1-2 mg/kg/dag p.o.eller
dexametason 40 mg dgl.p.o. evt. i.v. gammaglobulin (0.4 g/kg i.v./dag i 5 dage).

Henvises til heematologisk specialafdeling. Undga trombocyttransfusion. Kan dog gives ved
livstruende blgdning (intracerebralt/intrathoracalt/abdominalt) i s fald 3-4 trombocytpools
hurtigt i.v. Samtidig gives bade steroid i.v. 3 mg/kg (solumedrol) og i.v. gammaglobulin som
ovenfor.

Haemoragisk diatese af ukendt genese evalueres mest hensigtsmeessigt med TEG
(tromboelastografi), som er en fuldblodsanalyse af hele koagulationsprocessen,
bedgmmende bade koagulation, fibrinolyse og trombocytfunktionen. Undersggelsen vejleder
saledes den lgbende behandling af blgdningstilstanden med de nagdvendige blodprodukter.

Ad 4: Ackisitte trombosedisponerende tilstande:

Behandle grundsygdom. Undga disponerende faktorer (se trombophlebitis/tromboemboli)
evt. profylaktisk A/K behandling med tinzaparin 4.500 i.e. s.c. dgl. x 1.
Hyperhomocysteinaemi: evt. folinsyre 5-10 mg dgl.

Hyperkolesterolaemi: dieet, statiner f.eks. Simvastatin 20-40 mg dgl.
Anticardiolipinantistofsyndrom: Evt. steroidbehandling (uafklaret).

Myeloproliferative tilstande og PNH: Behandle grundsygdom (heematologisk specialopgave).

Ad 5: Kombineret heemoragisk diatese/tromboseudvikling:
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Oftest en klinisk katastrofekraevende respirations/kredslgbsstgtte og intensiv behandling af
udlgsende arsag. Herudover specifik behandling som anfart nedenfor:

DIC: ATl i.v. til 50-100% faktorniveau afhaengig af tilfeeldes sveerhedsgrad, (ATIII dosis =
(onsket faktorniveau i %-aktuel ATl koncentration i %) x kg legemsveaegt.) Substitueres
initialt 2-4 gange dagligt, herefter 1-2 gange dagligt. Desuden substitution med erytrocytter.
Undga trombocytter og FFP initialt, men kan gives, nar koagulationsprocessen er stoppet,
og trombocytter og faktor II, VII, X er pa stigende kurve. Anvendelsen af antifibrinolytika
(cyclokapron) er uafklaret og bgr undgas. Terapeutisk vejledning kan fas ved TEG.

Fedtemboli syndrom og AML-M-3: som ovenfor. Behandlingen kan suppleres med
ufraktioneret heparin i.v. (1000 i.e./time).

TTP/HUS: Initialbehandling: FFP 30 ml/kg 1.dagn, 20 ml/kg fglgende dagn. Samtidig gives
Persantin 100 mg x 4 p.o. og ASA 500 mg x 2 p.o. og methylprednisolon 80 mg i.v. Doserne
relateres til voksen ca. 70 kg.

Behandlingen gives til remission, dog mindst 14 dage. Hvis patienten er transportabel
overflytning til specialafdeling til plasmaferese som er bedste behandling.
Trombocyttransfusioner er kontraindiceret.

Denne (instruks) symtombehandling forfattet af og senest opdateret Maj 2012
Overleege Nielsaage Toaffner Clausen, Herlev Hospital
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