
szszíívmvműűttéétek tek 
vvéérzrzééscsillapscsillapííttáássáárara



?? HAEMORRHAGIAHAEMORRHAGIA

THROMBOSISTHROMBOSIS



THROMBOSISTHROMBOSIS

ANTICOAGULANS ANTICOAGULANS 
TERTERÁÁPIAPIA

HAEMORRHAGIAHAEMORRHAGIA

heparinheparin leleáállllííttáása  sa  

heparinheparin felffelfüüggesztggesztéése   se   

FFP  FFP  

thrombocytakoncentrthrombocytakoncentráátum  tum  

fibrinogfibrinogéénn koncentrkoncentráátumtum



ECMOECMO

nagy nagy 
extracorporalis                           extracorporalis                           

felszfelszíínn

szignifikszignifikááns ns thrthr--aktivaktiváácicióó
éés s aggregaggregáácicióó

monocyta                                monocyta                                
TFTF--expressziexpresszióó

THROMBIN THROMBIN 
GENERGENERÁÁCICIÓÓ



FIBRINOLYSIS                
INHIBITOR  
ALVADÁSI                        

FAKTOR               
KONSZUMPCIÓ

DIC 



VVÉÉRZRZÉÉSEK                       SEK                       
konvencionkonvencionáális kontrolllis kontrolláálláásasa

SebSebéészi mszi móódszerekdszerek
HaemosubstitutioHaemosubstitutio

fertfertőőzzééssáátviteltvitel
TRALITRALI

coagulopathiacoagulopathia
alloantigalloantigééneknek-- thrombopeniathrombopenia

VVÉÉRZRZÉÉSS--PROGRESSZIPROGRESSZIÓÓ

!!



THR-DYSFUNCTIOTHRTHR--DYSFUNCTIODYSFUNCTIO THR-DEPLETIOTHRTHR--DEPLETIODEPLETIO FACTOR-DEFITIENTIAFACTORFACTOR--DEFITIENTIADEFITIENTIA

citrát-
acidosis
citrcitráátt--

acidosisacidosis
hypo-

thermia
hypohypo--

thermiathermia dilutiodilutiodilutio

MASSZÍV  TRANSZFÚZIÓMASSZMASSZÍÍV  TRANSZFV  TRANSZFÚÚZIZIÓÓ



friss fagyasztott plazma

prothrombin komplex koncentrátum

plazmából kivont FVII koncentrátum

A HAEMOSTATICUS TERA HAEMOSTATICUS TERÁÁPIA LEHETPIA LEHETŐŐSSÉÉGEIGEI



FVIIaFVIIa egyedegyedüülláállllóó haemostaseologiai  haemostaseologiai  tulajdonstulajdonsáágaga

FVIII FVIII éés FIX s FIX 
independens                                      independens                                      

loklokáális  lis  
haemostasishaemostasis--indukciindukcióó

THRTHR
THROMBIN BURSTTHROMBIN BURST

VaVa
XaXa

PROTHROMBINXX

rFVIIarFVIIa



FIBRINOLYSIS                
INHIBITOR  
ALVADÁSI                        

FAKTOR               
KONSZUMPCIÓ

DIC

fibrinolysisfibrinolysis inhibinhibíícicióó

DIC PREVENCIDIC PREVENCIÓÓ



rFVIIa klinikai alkalmazása

GGáátltlóótestes testes haemophilia haemophilia 

AkvirAkviráált haemophilialt haemophilia

I. AKKREDITÁLT

II. NEM AKKREDITÁLT

480 000 standard d480 000 standard dóózis/17 szzis/17 szöövvőődmdméényny

85 k85 köözlzléés s 19961996--20012001



THROMBIN-GENERÁCIÓS ZAVARTHROMBINTHROMBIN--GENERGENERÁÁCICIÓÓS ZAVARS ZAVAR THROMBOCYTA -ZAVARTHROMBOCYTA THROMBOCYTA --ZAVARZAVAR

- congenitalis (HI)
- akvirált (HA)
- VW

- congenitalis (HI)
- akvirált (HA)
- VW

1. Glanzmann thrombasthemia
2. Bernard-Soulier syndroma
3. IIb3 defektus 

1.1. Glanzmann thrombasthemiaGlanzmann thrombasthemia
2.2. BernardBernard--Soulier syndromaSoulier syndroma
3. 3. IIbIIb3 defektus 3 defektus 

HAEMOPHILIÁKHAEMOPHILIHAEMOPHILIÁÁKK DYSFUNCTIODYSFUNCTIO

1. 1.

DEPLETIODEPLETIO

2. !!
AKVIRÁLT FAKTOR-DEPLETIOAKVIRAKVIRÁÁLT FAKTORLT FAKTOR--DEPLETIODEPLETIO

2.
1. nem traumás

haemorrhagiák
2. traumás haemorrhagiák
3. májkárosodás-cirrhosis
4. masszív transfusiós syndroma
5. K-vitamin innefectivitás
6. anticoagulans therapia
7. sepsis
8. DIC

-- műtéti
- GI
- IC
- pulmon..

??





VeldmanVeldman, A. , A. 
Ped Anesth Ped Anesth 2007,17,11762007,17,1176--1181.1181.

7 gyermek 2,7-11,6 (4,6)kg :                        
5 hypopl.bal szívfél + 2 nagyértranszpozíció

szívműtét ECMO-val

71,524.dózis

80,543.dózis

9362.dózis
9071.dózis

μg/kgnrFVIIa



mellmellűűri vri véérzrzéés css csöökkenkkenéése se 
69            25 ml/kg/h   p = 0,0969            25 ml/kg/h   p = 0,09

THROMBUS a rendszerben                         THROMBUS a rendszerben                         
n = 2 n = 2 áátmostmosáásra rendezsra rendezőőddöötttt

OCCLUSIO az ECMOOCCLUSIO az ECMO--ban                         ban                         
n = 1 FXIIIn = 1 FXIII--t is kapottt is kapott

REOPERREOPERÁÁCICIÓÓ
n = 2 sebn = 2 sebéészi artszi artééria sria séérrüüllééss

N = 3/7N = 3/7
2 sz2 szíívelveléégtelensgtelenséég g postoppostop.2 h.2 hóó

1 aorta 1 aorta disszekcidisszekcióó

HAEMORRHAGIHAEMORRHAGIÁÁS/THROMBOEMBOLIS/THROMBOEMBOLIÁÁS S 
HALHALÁÁLOKLOK



THROMBUS/OCCLUSIOTHROMBUS/OCCLUSIO
A RENDSZERBEN

DIC    DIC    
A BETEGBEN

?!?!

O O ConnellConnell,K.A.JAMA 2006: 10 rendszer,K.A.JAMA 2006: 10 rendszer--occlusioocclusio

BroseBrose, S., , S., BuiBui, J.D., , J.D., DominguezDominguez, T.E., , T.E., VellkVellk--SalchnerSalchner, C., , C., WittensteinWittenstein, B.  , B.  
20022002--2005:  9 2005:  9 rFVIIa            rFVIIa            2 2 fatalis fatalis ECMOECMO--thrombusthrombus

ComedicatiComedicatióókkéént nt PCC !PCC !



!!

BroseBrose, S., , S., BuiBui, J.D., , J.D., DominguezDominguez, T.E., , T.E., VellkVellk--SalchnerSalchner, C., , C., WittensteinWittenstein, B.  , B.  
20022002--2005:  9 2005:  9 rFVIIarFVIIa 2 2 fatalis fatalis ECMOECMO--thrombusthrombus

ComedicatiComedicatióókkéént nt PCC !PCC !

++



GYERMEKEK NYITOTT  SZGYERMEKEK NYITOTT  SZÍÍVMVMŰŰTTÉÉTETE

ANEKDOTIKUS ADATOKANEKDOTIKUS ADATOK

AlAl--DouriDouri, M.2000: , M.2000: 
2,5 2,5 ééves gyermek ves gyermek BlalockBlalock--Taussig shunt Taussig shunt -- 4,5 l v4,5 l véérvesztrvesztéés s 
rFVIIa intraoprFVIIa intraop.: 30 .: 30 ugug/kg v/kg véérzrzéés: 2 ml/kg/hs: 2 ml/kg/h

TobiasTobias, J.D. 2003:  4 h, J.D. 2003:  4 hóónapos csecsemnapos csecsemőő pitvari pitvari septumdefektus                              septumdefektus                              
postoppostop.10 ml/kg/h v.10 ml/kg/h véérvesztrvesztéés+INR=6,8+PTT:96,5 sec s+INR=6,8+PTT:96,5 sec 
rFVIIa rFVIIa 70 70 ugug/kg: /kg: -- vvéérzrzéés: 4 ml/kg/h, INR=0,8 s: 4 ml/kg/h, INR=0,8 -- PTT: 40 secPTT: 40 sec

PokorskaPokorska, M. 2004: 9 gyermek , M. 2004: 9 gyermek cardiopulmonalis bypass cardiopulmonalis bypass 
terteráápiarefrakter postoppiarefrakter postop.v.véérzrzéés  s  
reoperreoperáácicióó elelőőtt  15 percceltt  15 perccel coagulopathiacoagulopathia esetesetéén  n  rFVIIa  rFVIIa  
1.d1.dóózis: 60 zis: 60 ugug/kg     2.d/kg     2.dóózis: vzis: véérzrzéés>10 (<=5 kg) s>10 (<=5 kg) vsvs. >2(> 5 kg) . >2(> 5 kg) 
ml/kg/h esetml/kg/h esetéén    n    
reoperreoperáácicióó vvéérzrzééses komplikses komplikáácicióó nnéélklküül zajlottl zajlott



Razon, Y. 2005GYERMEKEK NYITOTT  SZGYERMEKEK NYITOTT  SZÍÍVMVMŰŰTTÉÉTETE

PostoperatPostoperatíív v vvéérzrzéés riziks rizikóófaktoraifaktorai
ÚÚjszjszüüllöött: SIRS tt: SIRS „„hajlamhajlam””
<3 h<3 hóó: prolong: prolongáált PTT                          lt PTT                          
<6 h<6 hóó: : fiziolfiziol.alacsony faktorszint (II.alacsony faktorszint (II--
VV--VIIVII--XX--XIXI--XII) XII) 
dilutios coagulopathia                        dilutios coagulopathia                        
cyanoticuscyanoticus szszíívhiba (vhiba (thrthr--penia penia éés s thrthr--
pathiapathia)) HAEMORRHAGIA HAEMORRHAGIA 

PROTOKOLLPROTOKOLL

FFP 15FFP 15--20 ml/kg  20 ml/kg  
ThrThr 1 E/10 kg   1 E/10 kg   
fibrfibr.<100 mg/dl: .<100 mg/dl: cryoprcryopr. 1 E/5 kg. 1 E/5 kg

rFVIIa rFVIIa 5656--96 (80) 96 (80) μμg/kgg/kg

> 4 ml/kg/h 3x> 4 ml/kg/h 3x

> 8 ml/kg/1 h > 8 ml/kg/1 h 



Razon, Y. 2005GYERMEKEK NYITOTT  SZGYERMEKEK NYITOTT  SZÍÍVMVMŰŰTTÉÉTETE

EREDMÉNYEK

0,540,54--1,341,342,072,07--5,875,87INRINR

VVéérigrigéényny

0,50,5--3,0 (2,0)3,0 (2,0)4,54,5--21 (9,8)21 (9,8)VVéérzrzéés s 
ml/kg/hml/kg/h

rFVIIa rFVIIa ututáánnrFVIIa rFVIIa elelőőtttt

szignifikáns

1 s1 súúlyos mlyos máájbeteg FFPjbeteg FFP--t is kapott t is kapott 
thrombosisthrombosis--komplikkomplikáácicióó nem voltnem volt



EFFEKTÍV DÓZIS

IDŐZÍTÉS

ISMÉTLÉS INDIKÁCIÓJA

HELYE                                                           
A PROHAEMOSTATICUS INTERVENCIÓBAN

OBJEKTÍV INDIKÁCIÓ

CO-HAEMOSTATICUS TERÁPIA

HATÁS/MELLÉKHATÁS 
KONTROLLÁLÁSA



INDIKINDIKÁÁCICIÓÓ

DOZDOZÍÍROZROZÁÁSS

SZSZÓÓBAJBAJÖÖVVŐŐ KKÓÓRRÁÁLLAPOTOKLLAPOTOK

MEGFONTOLMEGFONTOLÁÁSOKSOK

KLINIKAI TAPASZTALATOKKLINIKAI TAPASZTALATOK



GYERMEKGYERMEK--ANESZTEZIOLANESZTEZIOLÓÓGIAI GIAI 
ÉÉS INTENZS INTENZÍÍV OSZTV OSZTÁÁLYLY

BORSODBORSOD--ABAABAÚÚJJ--ZEMPLZEMPLÉÉN MEGYRI KN MEGYRI KÓÓRHRHÁÁZ Z ÉÉS S 
EGYETEMI OKTATEGYETEMI OKTATÓÓ KKÓÓRHRHÁÁZZ



I.b.I.b.--I.c. = N.S.I.c. = N.S.I.a.I.a.--I.c. < 0,02I.c. < 0,02I.a.I.a.--I.b. < 0,05I.b. < 0,05p
3,03,0--17,017,07,07,0--21,021,00,30,3--1,91,90,30,3--21,021,0Range 
7,81(4,50)7,81(4,50)5,78(2,58)5,78(2,58)1,13(0,80)1,13(0,80)6,89(2,18)6,89(2,18)SD(SH)
12,012,011,011,01,11,19,329,32ÁtlagIntenzív 

terápia 
tartama  
/nap

N.S.N.S.N.S.N.S.N.S.N.S.p

3,03,0--12,512,51,51,5--11,011,01,51,5--16,016,01,51,5--16,016,0range
3,94(1,76)3,94(1,76)3,57(1,45)3,57(1,45)6,00(3,00)6,00(3,00)4,17(1,07)4,17(1,07)SD(SH)
5,805,806,756,757,877,876,736,73ÁtlagKor/év
5566441515n
I.c.I.c.I.b.I.b.I.a.I.a.I.I.betegcsoport

20032003--2007 MISKOLC2007 MISKOLC

összes              
beteg

oncohaem. 
betegek

műtétes  
betegek

traumás  
betegek

TRAUMTRAUMÁÁS BETEGEK: legfiatalabbak S BETEGEK: legfiatalabbak éés legtovs legtováább bb áápoltakpoltak

ONCOHAEMAT.BETEGEK:ONCOHAEMAT.BETEGEK: legidlegidőősebbeksebbek
lefolylefolyáás s legrapidabblegrapidabb

?!?!



fokozódott nem változott cscsöökkentkkent
markmarkáánsan nsan 
cscsöökkentkkent megmegáálltllt

IcIbIaIIcIbIaIIcIbIaIIcIbIaIIcIbIaI

A A rFVIIa rFVIIa vvéérzrzééscsillapscsillapííttóó hathatáásasa



A A rFVIIa rFVIIa vvéérzrzééscsillapscsillapííttóó hathatáása az alapbetegssa az alapbetegséég fg füüggvggvéénynyéébenben

fokozfokozóódottdott nem vnem vááltozottltozott cscsöökkentkkent mark.mark.cscsöökkkk.. megmegáálltllt

Nem vNem vááltozott/fokozltozott/fokozóódottdott

I.c.I.c.

I.b.I.b.

I.a.I.a.cscsöökkentkkent

I.c.I.c.

I.b.I.b.

I.a.I.a.markmarkáánsan csnsan csöökkentkkent

I.c.I.c.

I.b.I.b.

I.a.I.a.megmegáálltllt

33%33%

40%40%

25%25%

50%50%

40%40%

78%78%
16,616,6

20%20%



N.S.N.S.N.S.N.S.N.S.N.S.pp

48,048,0--
160,0160,0

43,6343,63--
133,33133,33

48,048,0--
160,0160,0

42,8542,85--
109,09109,09

43,6343,63--
133,33133,33

42,8542,85--
109,09109,09

42,85-
160,0

Range

42,68 42,68 
(19,08)(19,08)

39,54 39,54 
(16,14)(16,14)

42,68 42,68 
(19,08)(19,08)

28,15 28,15 
(14,07)(14,07)

39,54 39,54 
(16,14)(16,14)

28,15 28,15 
(14,07)(14,07)

35,89 
(9,26)

SD(SH)

87,3187,3182,0382,0387,3187,3171,7371,7382,0382,0371,7371,7381,0481,04Átlag 
µg/ttkg

I.c.I.c.I.b.I.b.I.c.I.c.I.a.I.a.I.b.I.b.I.a.I.a.I.Beteg-
csoport

A A rFVIIa rFVIIa áátlagos dtlagos dóózisa betegeinknzisa betegeinknééll

Nagyobb volt, mint a pediNagyobb volt, mint a pediáátriai ktriai köözlzléésekben,                                   sekben,                                   
éés sajs sajáát kort koráábbi adatainkbanbbi adatainkban



80,080,04/54/5I.c.I.c.

66,666,64/64/6I.b.I.b.

25,025,01/41/4I.a.I.a.
60,060,09/159/15I.I.

GyGyóógyult betegek  gyult betegek  
%%--os os araráányanya

GyGyóógyult betegek gyult betegek 
szszáámama

BetegcsoportBetegcsoport

Kimenetel az egyes betegcsoportokbanKimenetel az egyes betegcsoportokban



DILEMMDILEMMÁÁKK

HatHatááss--mellmelléékhatkhatáás prompt monitorozs prompt monitorozáásasa

PT megbPT megbíízhatatlanszhatatlansáága! TEG elga! TEG eléérhetrhetőősséég? g? 

IndikIndikáácicióó egyegyéértelmrtelműű meghatmeghatáározrozáásasa

Konszenzus szKonszenzus szüükskséégessgesséégege

KKööltsltsééghatghatéékonyskonysáág: g: profil. profil. éés s thth--s ds dóózis?zis?

Folyamatos infFolyamatos infúúzizióó (10(10--3030--50  50  μμg/kg/h)g/kg/h)

KombinKombináácicióó antifibrinolyticummalantifibrinolyticummal

Korai alkalmazKorai alkalmazáás ?! A beads ?! A beadáás ids időőzzííttéése?se?

??



FVII: FVII: 
univerzuniverzáális alvadlis alvadáási faktorsi faktor

rFVIIarFVIIa: : 
rekombinrekombinááns human ns human aktivaktiváált FVIIlt FVII

20 20 μμg = 1 KIUg = 1 KIU



rFVIIa rFVIIa egyedegyedüülláállllóó haemostaseologiai          haemostaseologiai          
tulajdonstulajdonsáágaga

FVIII és FIX independens

lokális

haemostasis-indukció

THR THROMBIN BURST
Va

Xa

PROTHROMBINX

rFVIIrFVII
aa



rFVIIarFVIIa gyermekekngyermekeknééll
ChuansumritChuansumrit, A. 2001, A. 2001

5 gyermek 2 h5 gyermek 2 hóó –– 14 14 éév v 
masszmasszíív v gastrointestinalis gastrointestinalis vvéérzrzééss

rFVIIa rFVIIa 40 40 µµg/ttkg/g/ttkg/dosi dosi 11--8 alkalommal8 alkalommal
adekvadekváát t haemostasishaemostasis

rFVIIarFVIIa effekteffektíív terv teráápipiáás ds dóózisa?!zisa?!



thrthr szszáámbeli csmbeli csöökkenkkenééss
funkcifunkcióókkáárosodrosodáássmultitransfusimultitransfusióós syndromas syndroma

alvadalvadáási si cascade cascade enzim enzim folyfoly..--nak nak  
thr thr -- funkcifunkcióó kkáárosodrosodáásasahypothermiahypothermia, , acidosisacidosis

akvirakviráált Willebrandlt Willebrand--syndromasyndromaHES > 400 000 MSHES > 400 000 MS

dilutios coagulopathiadilutios coagulopathiashocktalanshocktalanííttáás    thrs    thr--szszáám m 
folyadfolyadéékresusckresusc. . alvalv.faktorkonc. .faktorkonc. 

lumenes vérzéslumenes vlumenes véérzrzééss

sebészileg megoldhatósebsebéészileg megoldhatszileg megoldhatóó
MULTIFAKTORIÁLIS coagulopathiaMULTIFAKTORIMULTIFAKTORIÁÁLIS LIS coagulopathiacoagulopathia

comsumptios coagulopathia („DIC-Like”)vérzés  alvadási faktor 

INOPERABILIS      INOPERABILIS      INOPERABILIS      !!

excessív fibrinolysisTPA >  PAI - 1 

MMŰŰTTÉÉTI TI éés TRAUMs TRAUMÁÁS VS VÉÉRZRZÉÉSEKSEK



FVII: FVII: 
univerzuniverzáális alvadlis alvadáási faktorsi faktor

rFVIIarFVIIa: : 
rekombinrekombinááns human ns human aktivaktiváált FVIIlt FVII

20 20 μμg = 1 KIUg = 1 KIU



rFVIIa klinikai alkalmazása

Gátlótestes 
haemophilia 

USA - 1988

Akvirált 
haemophilia

Európa - 1996

I. AKKREDITÁLT

II. NEM AKKREDITÁLT
480 000 standard dózis/17 szövődmény

85 közlés 1996-2001



THR-DYSFUNCTIOTHRTHR--DYSFUNCTIODYSFUNCTIO THR-DEPLETIOTHRTHR--DEPLETIODEPLETIO FACTOR-DEFITIENTIAFACTORFACTOR--DEFITIENTIADEFITIENTIA

citrát-
acidosis
citrcitráátt--

acidosisacidosis
hypo-

thermia
hypohypo--

thermiathermia dilutiodilutiodilutio

MASSZÍV  TRANSZFÚZIÓMASSZMASSZÍÍV  TRANSZFV  TRANSZFÚÚZIZIÓÓ

circulus circulus 

vitiosusvitiosus

progresszprogresszíív v coagulopathiacoagulopathia



VVÉÉRZRZÉÉSEK konvencionSEK konvencionáális lis 
kontrollkontrolláálláásasa
SebSebéészi mszi móódszerekdszerek
HaemosubstitutioHaemosubstitutio

fertőzésátvitel
TRALI

coagulopathia
alloantigének- thrombopenia

VVÉÉRZRZÉÉSS--PROGRESSZIPROGRESSZIÓÓ
!!



ANESZTEZIOLANESZTEZIOLÓÓGIAGIA

ééss

INTENZINTENZÍÍV TERV TERÁÁPIAPIA

mindennapi , mégsem 

mindennapos  kihívása

HATHATÉÉKONY KONY 
VVÉÉRZRZÉÉSCSILLAPSCSILLAPÍÍTTÁÁSS






