Verkeszitmények ismertetése es
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Gyari plazmakeszitmeények
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Plazma készitmények
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Friss fagyasztott plazma
18200 » 18300 > 38300 (i) g

‘A‘

N

18306-9 (0) . 38306-9 (0i) 7

ElGallitas: teljes verbdl vagy plazmaferézissel
6-24 oran beldl
gyorsfagyasztassal
Inline r-bél: fvs-mentesitett FFP 83%0)

Gyermek-ellatashoz, vércseréhez: 18305 (irreq. at. vizsg.)

Sejtszegényitett: kétszer centrifugalt — hatasosabb, olcsébb fvs | |
(AB Rh D neg, Kell neg, ff) (18300) + sze. irr-t
+ sze. osztott (max. 3 recipiens!) + irr-t

Egyedi, aferezises

Terapias:csak ferfi donor (n6 TRALI kockazat) g e
ea-s, poz. tr. anamn, no: csak ipari plazma lehet

oy
L
SR

*/f' oy

Térfogata: 180 - 290 ml (véralvadasgatloval egyiitt)
Tarolas: <-25°C — Li: 2 év (20009. febr-t6l)

ABO azonosan adando
Liu F. et al: Transfus. Clin. Biol. 2009.16.400-403.:
1800 ml afer. FFP utan 15 napra a-D — jav-t lenne:
szulokébeskorud noneél D fiavelembe veétele




Friss fagyasztott plazma

D: 10-15-20-30 ml/tskg 12-24 6rankeént (alvadasi értekek, faktorszint ismeretében)
nincs pontos adagolas - empirikus
pontos alvadasi faktor tartalma nem ismert (nagy térf. - kis hatéanyag tart.)

1-2 E nem tartalmaz elég hatéanyagot, de a készitmennyel jaro veszelyeknek
kiteszi a beteget

15 ml/kg (70 kg-snak 4 E-t)

, J- )
Osztott (TCH-19): 10-20 ml/kg 10-20 mi/kg/éra : &
~ 50 ml (P4159) %
Li: <-25°C — Li: 2 év &3

Felolvasztasa: 15-20 perc alatt + 37 °C-os vizfurdében vagy elektromos vérkészitmény
melegitében

Beadas elbtt zsak eépsegét, a készitményt ellendrizni kell (makrosz-kopos ell.), a

bioldgiai proba utan azonnal transzfundalando, visszafagyasztani tilos,
agyoagyszer hozzaadasa tilos!

Beadasi sebesséq: 5-10 ml/perc vagy a beteg toleranciaja szerint



http://images.google.hu/imgres?imgurl=http://www.rothomed.ch/documents/bilder/g1_blood_platelet-concentrate.jpg&imgrefurl=http://www.rothomed.ch/blood-products.html&usg=__XRdLGjSLEKE4vLF5d4gUC13X6yI=&h=179&w=180&sz=8&hl=hu&start=23&um=1&tbnid=MC9Cv1vZWi5yZM:&tbnh=100&tbnw=101&prev=/images%3Fq%3Dthrombocyte%2Bconcentrate%26ndsp%3D21%26hl%3Dhu%26sa%3DN%26start%3D21%26um%3D1
http://images.google.hu/imgres?imgurl=http://www.rothomed.ch/documents/bilder/g1_blood_platelet-concentrate.jpg&imgrefurl=http://www.rothomed.ch/blood-products.html&usg=__XRdLGjSLEKE4vLF5d4gUC13X6yI=&h=179&w=180&sz=8&hl=hu&start=23&um=1&tbnid=MC9Cv1vZWi5yZM:&tbnh=100&tbnw=101&prev=/images%3Fq%3Dthrombocyte%2Bconcentrate%26ndsp%3D21%26hl%3Dhu%26sa%3DN%26start%3D21%26um%3D1

Friss Fagyasztott Plazma
FFP alkotorészei

1. Alvadasi faktorok:
labilis (V.,VII., VIII., vW.F., faktor aktivitas > 70 %), +
+ stabil (1., II., IX., X., XI., XIIlI.)
2. veralvadas inhibitorai (fibrinolitikus enzimek, AT-III., PC, PS stb.)
3. feherjek ( 50-60 g/l) aloumin, globulinok, antitestek, transzport proteinek:
coeruloplasmin, transferrin, haptoglobin, D-vit. kot protein stb.
4. immunglobulin
5. komplement rendszer komponensei (C1-észteraz inhibitor)
6. citrat (CPD)
+szennyezo sejtek (fvs <0,1 x 109/,
vvs <6 x 1091,
tromb. <25 x 109/1)

7. kininogén

8. fibronectin

9. proteaz inhibitorok
10. lipoprotein

Alvadasi faktor koncentratumok, immunglobulinok, albumin alapanyaga



Friss fagyasztott plazma

Plazmakészitmények (FFP) mindségi mutatoi:
VIII.LF.C (> 0,7 NE/ml)
sejtszennyezettség (fvs - imm., virus, vvs - imm. thr - imm., alvadas aktivalas)

Nem virusmentesitett készitmeény! |
Nagymértékben csokkenti a fert6zés atvitelének a veszélyét 3 '

az Onkéntes es téritésmentes véradas , ;
a donorok orvosi vizsgalata (6nkizaro nyilatkozat), AU D
a levett vérek sziirévizsgalata (HBV, HCV, HIV, lues),

de kockazatat minden nem virusmentesitési eljarassal készilt vérkészitmeény
(FFP esetén is!) terapias felhasznalasakor meérlegelni kell (indikaciok
szamanak cstkkentése!).

Mo.: nincs FFP karantén!
Eu : mb-UVA, psoralen (S59)-UVA-val kezelt FFP - S/D majtrpl-nak?!
univ. inakt: FFP + S/D - Norvégia, Svédorszag,

Octaplas S/D plazma (PS, plazmininhibitor kevésbé | — nincs trombozis 1)
USA: S/D (burkos virusokra /HIV,HCV,HBV/ hat) kezelt FFP

Gyvari plazmakészitmény virusinaktivalasi medszerei:

fizikai (pl. hé - nem burkos virusokra /HAV, parvov./ hat)
+

kémiai (pl. S/D - burkos virusokra /l. el6bb/ hat)



FFP indikacioi 1.
Csak laboratoriumi alvadasi vizsgalatok: Pl, APTI, Tl, faktoraktivitas, AT-Ill. szint
ismeretében adjuk!
PI, APTI I esetén: FFP profilaxis helyett a korok tisztazando!

|zolalt alvadasi faktorhiany: klinikai tiinetekkel jaré szerzett vagy veleszilett V-6s
IIl. XI-es faktor hianyos beteg, vagy mas szerzett vérzékenységben szenvedd
beteg (II., VII., vW., VIII, IX., X., XII.), ha alvadasi faktor koncentratum nem all
rendelkezésre - vérzés, miitét esetén

D: 15-20 ml/tskg/24 6ra
(F.V. hianyban: 20 ml/tskg/12 6ra,
F.XI. hianyban: 10 ml/tskg/24 ora)

komplex véralvadasi zavar + vérzeés

Hemodillcidés alvadasi faktor csokkenés

thromboticus thrombocytopenias purpura (TTP)
plazmacsere: FFP-vel vagy VIIl. faktorszegény plazmaval
FFP dozisa: acut TTP - 30ml/tskg (indukcio)
chr., intermittalé TTP - 10-20 ml/tskg

haemolyticus uraemias syndroma (HUS)

K-vitamin hiany + aktiv vérzes
3-5 E FFP + K-vitamin (helyette: Prothromplex Total, Beriplex)
(parent. K-vit. csak orak mulva hat)

Syncumar_hatas azonnali gatlasa (vérzés vagy siirgés op. esetén)
3 E FFP - faktor konc. (Prothromplex Total, Beriplex) hianyaban




FFP indikacioi 2.
AT-Ill. hianya (miitét vagy heparin igény esetén)
(helyette: AT-Ill. koncentratum)
PC, PS sulyos hianya (szerzett, veleszletett)
Cl-észteraz inhibitor hianya: 6rokletes angioneuroticus oedema (HAE) esetén (néha
lymphoproliferativ betegségben is)
2 E FFP 1-4 napig elegend6 hatasu

az FFP komplement tartalma miatt kezdetben atmeneti romlas!
helyette: C1 Inactivator (Behring)

DI

kivalté ok megszintetése, | _
thrombosis: Na-heparin iv. 2500 E, inf. 500-1000 E/6ra ;gc?w ';%”1’. g'c
substitutio: FFP, krioprecipitatum, p 909 ,5 eeen’s
tromb. konc., ,@; @@@;igggasng‘
ha vérzik - vvs konc. 'g‘%%% “e® Yo
AT-lll. kone., oo o o0q
R 5% 04¢

ha fibrinolysis fift - antifibrinolyticum
plazmacsere
1,5 x volumenii plazmacsere:
50-70 %-os alvadasi faktor csokkenest és fehérje csokkenést okoz, de ha a
plazmacsere el6tt a haemostasis rendszer normalis, nem lesz vérzés
(minden alv. f. a plazmacsere utan 12-24 ora mulva normalizalodik /kiveve 1.1./)
2x volumenii plazmacsere:
15 ml/kg FFP + IL.f. potlasara krioprecipitatum
korszeriibb: 5 %-os HA + IVIG + gyari alv. f. konc.
antifoszfolipid antitest jelenléte
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Az FFP feltételes indikacioi

1. verzéssel jaro higuldsos coaqulopathia
ha "egy vérvolumennél” tobbet kell potolni,
Pl>1,5-1,8x norm - 18 ms felett,
APTI >1,5-1,8x norm - 55-60 ms felett,
l.f. <1 g/l, egyéb alv. faktor szint < 25 %
normalisan nagy haemostaticus tartalék:
a térfogat- vagy vervesztés kezdeti terapiaja:
fiz. sO v. kolloid oldat + vvs konc. EEP nélkul
(nincs higulas miatti veralvadas zavar,
a normalis haemostasis fenntartasahoz 20-40 %
alvadasi faktorszint elegendo)
a majbetegek fiziologias alvadasi faktortartaléka kisebb, emiatt a
higulasos coagulopathiara érzékenyebbek!
2. massziv transzfuzio
3-4 E vvs konc/ 1 E FFP (I. haemostasis controlalt resust: vvs ~ FFP)
az FFP profilaktikusan nem indokolt (alv. faktor szint
csokkenés tulbecsiilt, laborvizsgalat jelentésége!!!)
3. cardiopulmonalis bypass
inkabb trombocita diszfunkcio + heparin hatas, mint alv. faktorhiany

FFP terapia hatasossaganak ellenérzése: APTI (Pl kevésbé jo, a rovid F.VII.
T1/2 miatt)



Az FFP kontraindikacioi

a hemofilia kataszterben szerepld, veleszuletett vérzékenységben
szenvedo (pl. hemofilia A, B, vWillebrand-betegség, egyeb izolalt
faktorhiany) esetén

plazmafehérje-allergia

cardialis decompensatio, pulmonalis oedema, keringés tulterhelés
kockazata

bizonyitott IgA hiany

K-vitaminnal korrigalhato, jelentosebb vérzéssel nem jaré coagulopathia
volumenpotlas

immunglobulin-terapia helyett

fehérjepotlasként




Majbetegek vérzékenységének okai
Alvadasi fizioldgias tartalékuk kisebb
faktorszint U (féleg F.VII., PC),
PII>PTIN
csak FFP-vel nem kezelheto, az FFP a PI-t csak rovid idore
normalizalja: F.VII. T1/2: 5-6 6ra
vérzéskor Ddg: faktor hiany ?, helyi érruptura ?
majbiopsia nem igényel profilaktikus FFP adast
(a koéros PT nem egyenlo a vérzéssel)
trombocita szam U

fibrinolysis inhibitorai U
fibrinolysis ft = primer ill. szekunder DIC
K-vitamin kezelés hatastalan

Vérzo majbeteqg esetén az alvadas segitésének modijai:

DDAVP: endotheliumbdl F.VIII-at mobilizal, trombocita miikodést is
fokozza

Krioprecipitatum: |. faktor szerepe (VW.F.,VIII.F., XIII.F, fibronectin)
FFP csak vérzés, invasiv beavatkozas esetén

Gyari alvadasi készitmeny (Prothromplex Total, Beriplex)
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FFP okozta sz6védmények

Fertézésatvitel (virus/HBV,HCV,HEV,CMV/, baktérium, protozoon)
Immunizacio (sejtszennyezettseqg - fvs, vvs, tromb.)

Hypervolaemia (killbndsen cardio-vascularis betegségben)

Citréat intoxikacio (rovid id6 alatt nagy mennyiségl FFP beadasa, tu: kalcium
csOkkenésébdl ered6 neuromuscularis tinetek)

pH csbékkenés - sok és gyors FFP adaskor

TRALI (oka: donor eredetii granulocyta antitestek, 10-20 ml!, tii < 2", néi donor: 18600, @ CF)
Williamson et al.: Transfusion 47. 1455-1467. 2007. -
RDS: a recipiens antitestjei az FFP-ben levé donor fvs-ekkel kapcsolodva,
azokat elpusztitjak, sequestralt termeékeik lazas reakcioét, a tudé
légzbfelllet csOkkenését eredmeényezik

Allergia: (bérviszketés, urticaria, hdemelkedés, laz) 9
donor - recipiens koz6tti fehérje inkompatibilitas
recipiens valamilyen feherje vagy gyogyszer irant érzékeny, és a donor
plazmajaban megtalalhato
donor IgA fehérje + recipiens anti-IgA
Anaphylaxia

Alvadasi faktorok elleni inhibitor kialakulas kockazata né (gyari kész-k!!!)
Pyrogen reakcio (endotoxinok, citokinek hatasara)

Ddg: imm. reakcio
Recipiens autoimmun betegsége aktivalédhat az FFP-vel bevitt komplement hataséara
heparin neutralizacié
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FFP okozta szovodmények elkerulése

krisztalloidok: Ringer, Salsol oldatok

szintetikus kolloid oldatok:
Dextran 70 - D40-nél tartosabb hatas - izoonk. (vol.pot.)
Dextran 40 - hosszu hatasu -hiperonk. (vol. exp.)
all. reakcio megel6zése : Promit inj.
Gelatina - intraop. - gyors hatas /2-30ra/ - izoonk.
HES 6% - hatas 3-4 oOra - izoonk.
HES 10 % - tartdsabb hatas - hiperonk.
elonyuk: a MVT, PE megel6zés is

. -

wl

|
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FFP okozta szovodmények elkerulése

qgvoqyszerkészitmény:

DDAVP - E.VIII. csbkkenesekor
hatas: endotheliumbal VIII. f-t mobilizal az érpalyaba
feltétel: legyen VIII. f. termel6 képesseég
kontraindikacié: anamnesisben convulsiv -, coronaria -, sulyos hypertonia -,
elérehaladott arteriosclerosis betegseg,
3 életev alatti életkor
varandossag
készitmény:
- Minirin inj. - 1-2 x 0,3-0,4 ug/tskg (4-6 amp)
50-100 ml fiz. s6ban 30 perc alatt
(elbtte préba infuzid)
mh: fejfajas, borpir, vizretencio, hyponatraemia, convulsio, atmeneti
hypertonia, thromboticus szovédmény

- Octostim injlorrspray: 2-3 x 300 pg/nap
(gyermek: 2-3 x 150 ug/nap)

- Emosin sc. inj. - 40 ug/ml



FFP okozta szovodmények elkerulése
gvéari plazmakészitmények (VIRUSNEUTRALIZALT, biztonsagos készitmények)

[— —— 1

A. alvadasi faktorok:

F.VIII. -  Humaclot/ Kedrion (Humafaktor 8) /magyar/

F.VIIl. + nagy ms-u VWF -  Haemate P /Centeon/

F.IX. - Aimafix / Kedrion (Humafaktor 9) /magyar/
F.I1.,VIIL,(1X.),X. -  Prothromplex Total/STIM /IMMUNO/, Beriplex
F.L,(1X),X. - Prothromplex TIM /IMMUNO/

F.I. - Haemocomplettan /Centeon/

B. immunglobulinok:
IgG - Humaglobin /magyar/

C. albumin
Human albumin /magyar/
5 % -os (100, 250, 500 ml)
20 % - os (50, 100 ml)

D. egyéb:
AT-lll. koncentratum /IMMUNO/
Cl-észteraz inhibitor - C1 Inactivator, HS /Behring/



Osszefoglalva

FFP alkalmazasa
az alvadasi laboratoriumi eredmények
(APTI, PI, Tl, alv.faktor szintek, AT-III.,
stb.) birtokaban,
a klinikai tinetek figyelembevételével,
indikaciok (kockazat/elony) merlegelesevel
(k6ltsegelemzések utan)



Fibrinragaszto




Fibrinragaszto

18200, 18600 — 18291 90706
90707
90708
90709

Autolog:

48200 - 48291 40706

40707
40708 .
40709 5

Autolog: preoperativ eldallitas!
viralis és prionfert. atvitel nincs!

Biztonsag: donortesztek + HIV, HBV, HCV NAT

Fukusima, Asahi
USA: Tachosil (1x virusinakt)



Fibrinragaszto a Cryoseal® FS System készllekkel = s

450 ml (1-2 E) AB-s, human plazmabdl krioprecipitatum elballitasanak megfeleld

(fagy / olv/ Ulepités / szeparalas)

eloallitva I

16 ml (cc-t I.f. + XIII. f. + VIIL.f. + vW. f., fibronektin, parhuzamosan trombin + Ca,

parhuzamos fecskenddparok) Q

Atlag: 20 % fibrinogén, 4 % XIII. f., 36 % fibronektin . ©
A trombingyarto kesziilék a Il. f-t Ca jelenlétében trombinna alakitja (10 ml plazma elhasznalasaval)
Gyartasi id6: 60-80 perc
Tarolas: <-30 °C 1 ev, felhasznalas el6tt: 34-37 °C-on felolvasztani, specialis applikatorokkal
Hatas: az alvadasi kaszkad utolsé szakaszat ,utanozza”.

trombin, fibronektin + Ca— I. f. — fibrin, stabil koagulum

(nagyobb I. f. tart. —» termék mech-i ereje nd, magasabb trombin — nagyobb polimerizacios seb.)

Elénye: gyors véralvadas

gyorsult sebgyogyulas, angiogenesis elésegités
vérveszteség 1 — kevesebb a vvs tr. igény :
bakterialis fertozések elleni védelem W\
patogén atviteli kockazat 4 "
allati eredetll anyagokkal szembeni all. megszinik

felszivodas: bioldgiai uton

Alkalmazasi teriletek:

sziv-, ér-, mellkas-, ideg-, szem-, fej-nyaki, plasztikai, helyreallitd, baleseti sebészet,
szoOvetillesztés, maj, lép parenchyma sértlés

kanilalas, éranasztomozis

Fabian I: Focus Medicinae 8.4.2326.2006., (TCH-20.)
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Cryoprecipitatum:
1., VIII., vWIIL., XIII. f., fibronektin




Patogén inaktivalas

Plazma, plazma Thr ws
derivatum
mb I N N
Psoralen /amoto-salen I | N
riboflavin I | ?
FRALE (S303) ? ? |
Inactine ? ? I

Vvs: FRALE, Inactine — fény nélkll (vvs a fényt elnyeli)

s [nactine-nal (PEN110) vagy FRALE-val kezelt vvs in
fiziol. pH eVl vivo recovery ~ kezeletlen vvs recovery (28 napos
tarolas eseten)
vvs tllélés: 6. tr-t naptdl 44 a kontrollhoz képest
AuBuchon JP et al: Transfusion 42.2.146-52.2002




Virusinaktivalt gyari készitmenyek




Albumin




Albumin

elektrosztatikus tulajdonsaga reven az endothelium glyco-
calyxahoz kotodik, mintegy tdmoritve azt,
s igy csOkkentve a vascularis permeabilitast

neutrofil sejtek oxidativ szétrobbanasat gatolva, a gyulladasos
mediatorokat, szabadgytkoket megkotve a gyulladasos valaszokat is
csOkkenti

anti-apoptotikus hatasu

a legjelentosebb extracellularis antioxidans, thiol-csoportjai révén
fenntartja a plazma redox statuszat

haemorrhagias shockban javitja a mesenterialis mikrocirkulaciot, és a
globalis haemodinamikat

enyhen anti-thromboticus és anticoagulans hatasu
Nagy volument paracentézisben csokkenti a veseelégtelenség rizikojat

az albumin koncentracio 10 g/dl-es csokkenése a halalozas eselyét 1,5-
szeresére, a morbiditast 2-szeresére noveli.




Human albumin -

Majban termel6dé transzport feh.
Zsirsavak, a bilirubin, a hormonok és szamos gyoqyszer transzport

fehérjéje
az albumin szint U: trauma, sepsis, égésbetegség, fertézés, sugarkezelés,
acidosis, alkohol, elégtelen taplalkozas hatasara

T1/2: 18-20 nap

Plazma albumin 5 %-a 6rankent transcapillaris aramlassal jut az interstitiumba,
majd lymphaticus keringéssel vissza az intravascularis térbe.

Agyszovet: a fehérjekre nézve a capillaris impermeabilis

M4j: az albumin szabadon atjut a capillaris falon

Normalis capillaris permeabilitas esetén
az albumin lassan hagyja el az érpalyat (2 6ra mulva 90 %-a meg intravascularisan)

Capillaris endothel kdrosodasakor: jelentés mennyiségl folyadék és albumin
kertilhet az interstitialis térbe
Nagy mutét, trauma, egés, tumor, sepsis, distribucids shock (anaphylaxia,
septicus shock): capill. permeabilitas 11 — nagy albumin (folyadék) vesztés —
generalizalt oedema, terapia: tovabbi folyadék bevitel, de interstitialis folyadék is 1
(permeabilitasi zavarban kolloid oldatok is ue-t kivaltjak), oka: albumin folyadékot
von el az intracellularis térbél | — szdvetkdzti tér expanzidja I /cell. exsiccosis!)




Human albumin L)
a készitményben lev6 0sszfehérje 95 %-a albumin

Virusmentesitett (fizikai /ultraszirés, pasztorizalas/
+

kémiai modszerrel /etanolos frakcionalas/)

((

5 % (100, 250, 500 ml) - izoonkotikus

(100 ml a keringé vértérfogatot 100 ml-rel T-i)
20 % (50, 100 ml) — hiperonkotikus

(100 ml = keringé vértérfogat 400 ml lesz)

Tarolas: + 2 - + 8 °C (szaraz, fényt6l védett helyen)
Li.: 3 év
Beadas maodija: iv.

Nagy a vizkotd kapacitasa (1 g aloumin 18 ml vizet kot) és relative hosszu (4 ora, ha
a capillaris permeabilitas nem emelkedett) az intravasc. tartozkodasi ideje =
megbizhato volumen expander (de tuladagolas esetén interstitialis oedema
veszelye!)

Az intravasc. kolloid osmoticus nyomas 80 %-at biztositja.

Viz-, Ca-, Na- és nyomelem-kotd kapacitasa kivalo



Albumin indikacioi

SAFE: saline versus Albumin Fluid Evaluation
2004-es ausztraliai és Uj-zélandi, nagyszamu (7000 beteg, 16 korhaz), kettés-vak, randomizalt,
prospektiv vizsgalat
celja: az alb valoban néveli-e a 28 napos mortalitas kockazatat? (Chochrane!)
nagyon sulyos allapotu betegek egy részének sooldat + 4%o0s albumin,
masik résziiknek csak sdoldat

eredmények:

albumin adas biztonsagos, sulyos szepszisben cstkkentette (bar nem szignifikansan) a
halal kockazatat,

els6 két nap szignifikansan nagyobb a vvs-cc igeny (alb mérsékelt alvadasi zavart okoz)

koponya-agysériilés esetén az alb-nak szerepe lehet az agyoedema kialakulasaban,
fenntartasaban (sérilt vér-agy gaton atjut)

cirrhosis, sulyos hypalbuminaemia, égésbetegség esetén elismert az indikacidja.

ascites miatt végzett nagy volumenii paracentesisben (legalabb 4 liter) a feherjepotlas
egyertelmiien elfogadott (spontan bakterialis peritonitis esetén is), bar a paracentezis
okozta (vasodilatatio, kovetkezményes keringd volumen csokkenes) keringesi
instabilitas mas, szintetikus kolloiddal ill. vasoconstrictor adasaval is kezelheto

bakterialis peritonitis kezelésében is hasznosnak tlinik az albumin alkalmazasa (csokkenteni
képes a veseelegtelenseg kialakulasat).

a hepatorenalis syndroma (sulyos hypovolaemiaval, renalis vasoconstritioval jaro)
kezeléseben i1s jelentOs szerepe lehet az albuminnak (a vasoconstictorok mellett).



Albumin indikacioi

ALBIOS: Albumin Italian Outcome Sepsis, 2014.

100, olasz ITO, randomizalt, nyilt, kontrollalt vizsg.

sulyos szepszis,

egyik csoport csak soéoldat,

a masik sooldat + 20 %-o0s albumin
(elsd nap 300 ml, majd nap1 annyit, hogy Se alb elérje a
legalabb 30 g/I-t)

eredmenyek:

alb csoport cardiovasc allapota jobb, coag rosszabb,
vazopresszor v inotrop szer alkalmazasa hamarabb leallithato

alb biztonsagos, de nem jelentett tulélési elonyt, bar kisfokd,
szignifikans hasznos haemodinamikai hatasu

nagyon sulyos allapotl betegekben célszerii az albuminszintet 30
g/l felett tartani



Human albumin terapias javallatai 1.

A 25 g/l alatti albumin koncentracio_a mortalitas fuggetlen prediktora.

intravascularis kolloid osmoticus nyomas emelésére,
cel: az albumin koncentracioja legalabb 30 g/l legyen
(20 %-0s alb-t + diureticum - oedema csdkkentés /nephrogen,
hepatogen oedema, cirrh., nagy vol. ascites lebocsatas, hepatorenalis sy/)
sec. hypalbuminaemiaban (majkarosodas — szintézis & v. capill. karosodas)
acut volumen potlas, vértérfogat fenntartas
(5%-0s albumin, cél: az albumin koncentracioja legalabb 30 g/l legyen
volumennoveld hatas kb. 48 6raig tart
ha a krisztalloid v. a szintetikus vol. exp. beadott dézisa elérte a felsé
hatart, v. a szintetikus kolloid kontraind-t
varandésoknal és a szoptatas alatt, valamint gyermekeknél a szintetikus
kolloidok helyett az 5 %-0s albumin infazi6 alkalmazandoé
kritikus esetben az alb. oldat alkalmazasanak nincs mennyiségi
korlatja, ha ezzel egyidejlileg a vvs. és tromb. pétlas, ill. az alv. f.
potlasa szakszeriien biztositott
a beteg folyadék és elektrolit anyagcseréje rendszeresen ellenérizendd
gyors vagy nagy nyomasu alb. inf. alkalmazasa a beteg cardiovasc.
allapotatol figgoéen lehetséges
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Human albumin terapias javallatai 2. —

acut vervesztes terapiajanak részekeéent (5 %-o0s HA-t): L
vérveszteség ~ 20 %: krisztalloid (els6dlegesen!!!) @
~ 25 %: krisztalloid v. szintetikus kolloidalis oldat (HES, Gelatina, :

dextran)

~30 %: a beadott HES és dextran mennyisége > 1,5 g/tskg (felnéttnél ez
kb. 1500 ml): Gelatina v. 5 %-0s human albumin
~35 %: RL + vol. exp. + alb. + vvs
50 % (massziv transzfuzié mellett a teljes keringdé volumen pétlasa 1 6ran
beltl): 3Evvs cc./ 1 E FFP
(haemostasis controlalt resust: vvs ~ FFP)

terapias aferezis (intenziv) - 5 %-0s human albumin

Egésbetegséq (testfeliilet 50 %-at meghaladd égés):
fébb jellemzéi: protein U
Na
volumen J
neuro-endokrin rendszer zavara
mélyrehaté metabolikus karosodas
elsé 4 napban a plazma 6ssz-alb. tartalmanak kb. 2-szerese vész el a sebeken
keresztil
20 %-0s albumin, pétlasa mielébb: csecsemdknél < 12 ¢ra
kisgyermeknel (2 éves korig) < 18 ora
gyermekkorban < 24 6ra
elsé 24 6raban krisztalloid >> albumin
utana krisztalloid << albumin
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Human albumin terapias javallatai 3.

tudo-, agyoedema (20 %-os albumin + diureticum)
de: RDS (a shock tudoét sulyosbitja, mivel a bevitt albumin
2/3-a extravasalddik, pulmonalis oedema mobilizacio U,
nem javul) krisztalloid jobb, mint az albumin
klin tapasztalat: agyoedemat fokozza

HUS (5 %-o0s albumin)

Majelégtelenség (cél: albumin szint legalabb 30 g/l legyen), hypotonia
esetén az onkotikus deficit megsziintetése, bilirubin megkotése,
majtranszplantacio (oedema, hypalbuminaemia kialalkulasa miatt)

Sulyos nephrosis syndroma (20 %-os albumin):
diuretikus th-ra nem reagal0, sulyos oedemaval jaro
esetekben

Fehérjevesztés (szérum albumin < 20 g/l): ileus, peritonitis, malnutritio,

m4j cirrhosis, exfoliativ dermatitis (5 %-0s albumin) 1
Haemodialysis | ;.

Ry
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Human albumin oldat specifikus terapias javallatai

ujszilott- és gyermekellatas
UHB okozta hydrops foetalis esetén intrauterin tr-ban
Hypoproteinaemia - parenteralis taplalas része
Icterus gravis miatti teljes vércsere elott a szabad (indirekt) bilirubin
megkotese, ill. sulyos haemolysis esetén a bilirubin kimosas ndvelésére
Polycitaemia, hyperviscositas - részleges vércsere mellett

szivsebészet

praeop. szakban cardialis cachexia kezelése (20 %-0s alb.)

extracorporalis szivmutét - pumparendszer feltoltése, de elsésorban
krisztalloid hasznallhato, csak masodsorban kolloid

intraop. szakban az oxygenator feltdltése (5 %-os alb. - az onkotikus nyomas
és tromb. funkcié megorzéséhez)

postop. szakban a haemodilutiohoz, ill. a hypalbuminaemia (szérum
albumin < 25 g/l), sepsis, sulyos jobb kamra elégtelenseg miatti
folyadékgyulem, nem sziv eredetii pulm. oedema kezelése (20 %-0s
alb.) \

terapias aferézis
arendszer feltoltése

szervkonzervalo6 tartositd oldat része

necrotisald pancreatitis




Albumin kontraindikacioja

hypertonia
hypervolaemia
acut veseelégtelenség

20 %-o0s albumint nem adunk:
dehidracioban
nagyfoku vérvesztésben
traumas shockban
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Albumin adasakor észlelt reakciok

Keringési reakciok
A/ Vérnyomas csokkenés
B/ Pulzusszam valtozas
oka: kallikrein-kininogen-kinin rendszer aktivalasa
alapbetegség is hajlamosithat ra!
(pl. GBS vegetativ instabilitas)
az uj eléallitasi technolégia ezen reakciok szamat jelentésen csokkentette

Szérum kalcium szint csokkenés
th: Calcimusc

Pyrogen reakciok
az uj elballitasi technoldégia ezen reakcidkat kikiiszobolte

1g/tskg feletti dozis eseten (20 %-os albuminbél 300 ml felett)
Al légzési elégtelenség (az albumin a tudobe jut, ozmotikus hatasara ott az
interstitialis nyomas no, oxigenizacio zavart, RDS)
B/ pH csokkenése
(féleg gyermeknél)
C/ Szérum natrium szint ndvekedese



Albumin adagolasa

InfUzidban

3 %-0s:
< 60-80 csepp/perc (16-18 ml/perc)
maximum napi 1000-1500 ml
(gyereknel aranyosan kevesebb)

20 %-o0s:
<1 ml (20 csepp)/perc
maximum napi 200-300 ml|
(gyereknél aranyosan kevesebb)

Beadasa csak, ha tiszta az oldat

Beadasra alkalmatlan:
ha megtort, zavaros, lledékes, lepedékes az oldat !!!



Az albumin alkalmazasanak indikacioi

EU Tanacs ajanlasai

kolloid ozmotikus nyomas letrehozasa, fenntartasa (20 %-o0s
albumin)

hemodinamikai regulacio (5 %-os albumin)

intra- és extravaszkularis folyadékegyensuly biztositasa a periférias és
tudo-odémak kialakulasanak megelozese erdekeben (20 %-0s
alobumin) G <0

egesi seérulések (20 %-os albumin)

Ezek egyben az EU Tanéacs ajanlasai is az albumin alkalmazaséara.
(Blood safety in the European Community: An iniative for optimal use. Kiado:
Friedger von Auer BMG Bonn. 1999.)

A magyar ajanlas (a modszertani levél: Transzfuzié, 2000. 33. 4.
kilonszam 45-49.) ennek az eurépai gyakorlatnak megfeleld.
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Cochrane-csoport elemzése
az albumin alkalmazasarol I.

(Transzfuzid, 2000. 33. 4. kuldnszam. 51-72.)

Golub R. és mtsai: Efficacy of albumin supplementation in the surgical intensive
care unit: a prospective, randimised study. Crit.Care Med.22(4): 613-619 (1994):

sebészeti betegeknél (n=116) az albumint kapo betegeknél a komplikaciok
kialakulasanak aranya 44 %, a kontroll csoporté (n=103) 36,9 % volt,

a mortalitas aranya 10,3 % volt, szemben a kontroll csoport 5,8 %-0s
értékevel

az albumin koncentraciot 3,0 g/dl felett tartottak napi 37,5 g aloboumin adasaval

Foley EF. és mtsai: Albumin supplementation in the critically ill. A prospective,
randomised trial. Arch. Surg. 125 (6): 739-742. (1990):

albuminnal kezelt (n=40) betegek mortalitasa 39% volt, a kontroll csoporté 27 %

komplikaciok az albuminnal kezelt csoportban 89 %-ban, a kontroll csoportban
77 %-ban fordultak el6

az albumin szintet 2,5 g/dl felett tartottak
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Cochrane-csoport elemzeéese

az albumin alkalmazasarol Il.

Tollosfrud S. és mtsai: Fluid balance and pulmonary functions during and after
coronary artery bypass surgery: Ringer's lactate compared with dextran, polygele or
albumin. Acta Anaesth. Scand. 39 (5): 671-677. (1995.):

Az albuminnal a kéltségek 230 USD-ral magasabbak, mint a Ringer acetatnal

Rubin H. és mtsai: Randomised, double-blind study of intravenous human albumin in

hypoalbuminic patients receiving total parenteral nutrition. Crit. Care Med. 25 (2): 249-
252. (1997.):

n = 31, albumin dozis 25 g/nap

Placebo csop. | albumin csop.

halaleset (30 napon beliil) 1 2
Szepszis/bakteriémia 1 3
Pneumaonia 4 7

A Cochrane-csoport 1419 esetre terjedé metaanalizis alapjan feltételezi, hogy a kritikus
allapotban lévo betegek kezelésében az albumin alkalmazasa a mortalitast noveli. (Bar
tobb esetben az irodalom at sem tekinthetd!)
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A Cochrane-csoport statisztikai elemzéesének eIIentmondasal

(Transzfuzio, 2000. 33. 4. kulénszam. 51-72.)
1. Inhomogén betegcsoportok
elv: csak a vizsgalat targyat képezo tényezé szempontjabdl lehet kiilonbség s
csoportok k6zott (albuminnal kezelt és albuminnal nem kezelt)
a kulonbseéeg érzékeltetésere a mortalitas-parameétert valasztottak
2. Mortalitas
Szamos tényez6tol fugg: alapbetegség, kisérd betegségek, korallapotot kivaltoé
ok/okok, szovodmények (acut, chr.), reaktivitas, anyagcsere betegségek,
kezelés modja, apolas es kdorilmenyei, beteg kora, neme, stb.
Ezek kozil nem eqy erésebben determinalja a mortalitast, mint az albumin
terapia vagy annak hianya.
3. Randomizéalas
Akkor hatasos, ha nagyszamu a beteganyaq, igy a "hattérben levé egyéb
mortalitasi okok" feltehet6en egyenlé aranyban oszlanak meg és a
kilonbségek csak a vizsgalt paraméterre (albuminra) vezethetdk vissza
4. Kisszamu betegcsoportok
1419 esetet elemez 32 kozleménybdl (22-ben a betegszam kisebb, mint 50 és
csak 3 cikkben t6bb, mint 100)

Az idében egymas utan kovetkez6, vagy egymas mellett levo tényezok
kozott nem feltétlentil van oki 6sszefligges, az csak az 6sszes
korilmény elemzése alapjan igazolhato.

A SAFE ¢és ALBIOS tanulmanyok megerositettek, hogy az albumin hasznalata a
megfelelo indikacios teriileteken szakmai létjogosultsagat visszanyerje
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Immunglobulin készitmények




Immunglobulinok

|. Polivalens 1g: nagy szamu véradé pl-jabdl (az adott népességben
gyakori korokozok, ag-k — virus, bakt. ag-k — elleni
minimalis titerd at, IgG+IgA+IgM)

beadas: im.,
tisztitott valtozatok - iv.
(ue-ek az IVIG th-ban)
ind: Hepatitis A
morbilli profilaxis

lI. Monovalens (hyperimmun) Iq:

Reconvalescens betegek v. imm-t donorok, plph.

Beadas: im.,
Iv. (egyre t6bb)



Immunglobulin keszitmeények
Monovalens Ig-ok (passziv immunizacio)
Anti-D 1gG

Hatas: Rh /D/ pozitiv vvs-re kotédve elfedi (DAT poz. lesz) azt az imm. r. elél, mivel a DAT poz.
vvs a lépben hemolizalédik

300 pug anti-D IgG 15 ml Rh /D/ poz. vvs immunizald hatasat védi ki (10 ml vvs-re 200 uqg)

Rh /D/ imm. mech-a:
Rh /D/ neg. egyénbe Rh /D/ poz. vvs jut — idegen ag. — imm. r. akt. —
eredmény: anti-D at.
(1. stimulus: immunizal, at-valaszt valt ki,
2. stimulus: antigén + antitest reakcio = szovédmeény!)

imm-hoz 0,1 ml magzati vér elegendo!

(ép placentan csak az IgG jut at — IgG1,lgG3:hemolizal)
/ABO inkomp Rh D neg anya RhD poz magzat: anyai a-A v a-B a magzati vvs-eket még az Rh
D imm kialakulasa el6tt elpusztitja, imm. eselye 2 % alatt,

ABO komp: Rh imm kialakulhat: 7-8% az esély/
eléallitas: Rh/D/-re immunizalt donorok vagy betegek pl-jabal

beadas: im. az Rh /D/ izoimmunizalodasra potencialisan veszélyeztetett egyénnek a
kontaminaciot kdvetd 72 6ran belll

tarolas: + 4°C (+ 2 - + 8 °C)

Li: az ampullan

Az ampulla tartalma nem oszthatd!



Immunglobulin készitmények oas -

Monovalens Ig-ok (passziv immunizacio) |Q-

Anti-D IgG i;f“‘;w -
szlilészet: Rh /D/ izoimm. megel6zése | —=
(az Rh/D/ izoimm-ra veszélyeztett egyén: az Rh /D/ neg. nd)

imm: foetomaternalis iranyban a sziilésnél a
kitolasi szakban
az 1. varandéssag/stimulus immunizal, , ,
a 2. varandossag/stimulus lehet problémas (UHB!), “.\ iune)
ha nincs anti-D IgG prevenci6 \j \,\
( 2.

Rh /D/ neg. anya, ha a magzat Rh /D/ nem ismert > el

ha a magzat Rh /D/ pozitiv \/

first birth After delivery Subsequent pregnancy

ha a magzat Dvarians
(ha a magzat nem Rh /D/ negativ)
akkor is lehet adni, ha mar van anti-D imm.
(van at-je az anyanak), cél: a tovabbi imm. -e

Rh Dvarians anya: weak: anti-D IgG nem szikséges («+» AABB)
partialis D: kell anti-D 1gG
(de Szer-08:a-D-vel 4+ -nél gyengébb reakcio: Rh D neg — a-D IgG kell)

(Rh/D/ pozitiv anya: anti-D IgG nem kell!)



Immunglobulin készitmények =
Monovalens Ig-ok (passziv immunizacio) | =
Anti-D 1gG

Dézis: 13. hét utani verzéskockazattal jaré6 esemeéenyek: — 300 ug
amniocentézis — 300 ug
hasi trauma — 300 nug
szulés utan Rh /D/ poz. magzat — 300 png,
iker varanddssag 600ug

12. hét elott — 50 pg

72 oran belul im.

(< 12. hét: &

12-20. hét: 50 nug

> 20. het: 300 ug
Magzati vvs titralas!)



Immunglobulin készitmények
Monovalens Ig-ok (passziv immunizacio)
Anti-D IgG

transzfuzioldgiai események kapcsan:

téves transzfuzid: 40-50 ml-ig
A/ véletlen: kis menny.-0 Rh /D/ poz. vvs adasa Rh /D/ neg. rec-nek, idébeni
eszrevetel — anti-D 1gG megfelelé dézisban adandd
B/ véletlen, nagy mennyiségi vvs, késbi észlelés
vagy szandekos (készlet gondok, kockazat/eldny mérlegelés):
nagy menny-d Rh /D/ poz. vvs bevitele Rh /D/ neg. rec-nek — nem adunk anti-
D 1gG-t (okai: driasi a dozis, masnak nem jut, ill. ag-hez azonnal
adjuk at at-t —» DAT poz.-va valik —» haemolysis /tr-0s szdv./)
Imm. tolerancia lehet!

Vércsoport (Rh/D/) valtas (készlethiany):
tromb. tr. :
Rh /D/ neg. betegnek Rh /D/poz. tromb. konc.:
<10 E — 250 ug anti-D I1gG
> 10 E — 500 ug anti-D 1gG
im. (trombocitopenias!), de 72 oran belul

(Ortho: RhoGAM = 300 ug, MicRhoGAM = 50 ng)
Rhophylac (2 ml/ 300 ug / 1500 NE)
Rhesonativ (1ml/ 2 ml, 625 NE/ml)



Monovalens immunglobulinok
Tetanusz-1gG (TETIG):

Ind: aktiv tetanusz immunizacio nem volt, tetanusz th.
(Humaglobin megfeleld titerben tartalmazza)

Hepatitis B elleni IgG (Aunativ — im., Hepatect /Biotest/ - iv. is)
(hep fert kockazata: cirrh. hep, hepatocell.cc.)

Vertikalis transzmisszid (anya/csecsemd) megeldzése
Al a varanddssag alatt HBV szlrés
el B/ HBV poz. anya csecsem©éje szulés utan:
~—— azonnal hep. elleni IgG
(+ aktiv — HEVAC, Engerix B —oltas) —t kap
1 honap mulva ismeét hep. elleni IgG
(+ aktiv —-HEVAC, Engerix B —oltas) —t kap

6 honap mulva ism. (ha nincs védettség)
Horizontalis transzmisszios (pl. eu.) megelb6zése:

Hepatect’ CP

Hepatect'C?

500 WU in 10

aktiv vaccinatio szerepe!!!

Kontaminacié utan a veszélyeztetett egyennek 72 oran belil, 4hét
mulva ismeét
Dézis: 0,1 ml/tskg (im.)




Monovalens immunglobulinok

Varicella/zooster elleni 1gG (Varitect /Biotest) Varitect:CP
Immunsupprimalt egyén (gyermek haemat. oszt.!) + kontaktus a
virussal —
Dozis : profilaxisra 1 ml/tskg 72 6ran bell
OvsOmorben 2 ml/tskg az 1. és 3. napon = -

CMV elleni 1gG (Cytotect /Biotest/, Humaglobin /HUMANY/)
Immunsupprimalt beteg (szerv-, csv-trpl. osztaly!) + CMV kontaktus
Dézis: CMV poz. donor, CMV neg. rec., ill. CMV poz. rec.: ?
1-2 ml/kg 2 hetente 5 alkalommal

Profilaxis: 1ml/kg 3 hetente
Terapiasan: 2 ml/kg masnaponta a tu-k fennallasaig
24-72 oran beldl iv.
a CMV fert. a vese rejekciojat okozhatja!

Kullancs encephalitis elleni IgG — ESME-bulin (Immuno)
Dozis: 0,1 ml/tskg (im.)
olcsobb az aktiv védooltas!

Tovabbi IgG-k: pertussis (Perbulin)
vaccinia,
mumpsz,
rubeola,
rabies (RIG),
herpes simplex elleni IgG-k




IVIG =iv-as immun y-globulin

Ind: IgG < 500 mg%

Hatasos, ha IgG > 500 mg%

|IgG alosztaly hianyban ne!?

IgA hianyaban IVIG kontraindikalt!



IVGG alkalmazasanak lehetoseégei 1.
1. Primer vagy secunder antitesthianyos syndroma

agammaglobulinaemia
lgG1 szelektiv hianya
lgG2 szelektiv hianya
IgG3 deficiencia syndroma
lgG4 deficiencia syndroma
Ataxia teleangiectasia
Elhtzédd atmenetei hypogammaglobulinaemia - Gjszilétteknél
Immunsuppressiv kezelés hatadsa
Symptomatikus AIDS e |
Monoclonalis gammopathiak S
immunglobulinok elvesztése: égés, politraumatizacio

2. Passzivimmunizacio
bakterialis
virusos betegseg eseteiben

3. Szepszis (antibiotikumokkal egyiitt! a szepsis elsé 8 orajaban kezdve) ‘ R

4. Autoimmun megbetegedések qyoégykezelésében
SLE

Haemophagocytosisos-syndroma Intratect”
RA .
Bechterew-kor -.

Still-betegség
Polyarteritis nodosa
AIHA Intratect*®
ITP S
Myasthenia gravis (+plph!)
Epilepsia (IgG2)

West és Lennox-Gastaut-syndroma

T o0 mi

Intragiobin” f
(Huico)

Fa_

25gin50ml

mne
|

Sgnsom 3

2 Biot | s




IVGG alkalmazasanak lehetoségei 2.

Autoimmun megbetegedések gydgykezelésében
Chauffard-Ramon-syndroma
Guillain-Barre-szindroma (+plph)
Autoantitestek patogenitasanak igazolasakor: anti-thyreoglobin
: anti-acethylcholin .
kronikus demyelinisatios polyradlculoneuropathlas
(CIDP) gyulladas

ANCA

VIII. faktor ellenes antitest

anti-DNS

anti-intrinsic faktor

szerzett von Willebrand-kor

primer antifoszfolipid syndroma (lupus anticoagulans)

5. Pure red cell aplasia
6. Sarlosejtes aplasztikus krizis esetén
7. Cytopeniak: leukaemiak

neutropenia

heparin asszocialt thrombocytopenia (HAT)
8. Akut myocarditis
9. Kawasaki-kér (mucocutan lymph node syndrome)
10. Felnéttkori Kawasaki-syndroma
11. Pyoderma gangrenosum
12. Pneumonia
13. Crohn, colitis ulcerosa
14. IgA nephropathia
15. Henoch-Schdnlein-syndroma
16. Basedow ophthalmpathia
17. Szerzett autoimmun polyendocrinopathia syndroma
18. Amyloidosis
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Immunglobulin terapia szepszisben 1.

(Molnar Zs., Nierhaus A., Esen F.: Immunglobulinok szepszisben — milyen betegeknek
hasznal leginkabb. Foc. Med. 2014. XV1.1.3-7. alapjan):

A sulyos fert6zésekben a beteg immunglobulin szintje jelentdsen csokkent, mely a
szeptikus sokkos betegek halalozasi aranyat néveli. Ezen mortalitas csokkenthet6
IgM dusitott IVIG keészitmenyekkel. Ilyen ertelemben az IgM-készitmenyek
felsobbrendtiek az IgG-keészitményekhez kepest (az 1gG feleletideje 4x hosszabb,
mint az IgM-e).

Az IgM fagocitozist, a neutrofilek baktericid aktivitasat,

a komplement aktivaciot /1000x er6sebben kotodik a C1g-hoz (klasszikus C’
aktivacio, bakt-lysist beinditja), mint az 1gG/

es a toxinok neutralizaciojat sokkal jobban serkenti, mint az 1gG, védo
szerepe van az endotoxin-terheléssel szemben (a sikeres antibiotikum
th utan)

polireaktiv, elosegiti az apoptotikus sejtek eltavolitasat

Német szepszis ajanlas ,,C” fokozatu javaslat:
IgM-készitmény mérlegelendd sulyos szepszisben és szeptikus sokkban
(antibiotikumokkal egyiitt, szepsis elsd 8 orajaban kezdve), az 1gG-
készitmenyek viszont nem



Immunglobulin terapia szepszisben 2.

(Molnar Zs., Nierhaus A., Esen F.. Immunglobulinok szepszisben — milyen
betegeknek hasznal leginkabb. Foc. Med. 2014. XV1.1.3-7. alapjan):

Célcsoportok ill. a varhatoan legtobbet profitalo alcsoportok (mivel a szepszis nem
egy homogen betegség):

sebészeti betegek hasiiregi fertozései (peritonitis), valosziniileg Gram-negativ
baktériumfertozések,

fulminans szepsisek:
MeNningoCcoCCuUS-SZepszis,
toxikus sokk-szindroma (Streptococcus, Staphylococcus esetén),

Iépeltavolitas utani elhatalmasodo fertozés,
necrotisald fascitis

Adagolas 80 kg-os betegre:
50ml/6ra az elsd 6 6rdban (15 g), utdna 15 ml/6ra 72 oran at (54 g),
naponkenti ertekelés
Javasolt: ha a korai resustitatio véget ért,
antibiotikum th megkezd6dott, de a beteg klin-i allapota nem javul,
a vasopressor 1gény még mindig nd, v nem csokkenthetd
es még mindig legalabb ket szerv elégtelensége all fenn



IVIG készitmenyek kiszerelése és arai

Ig tipus készitmény kiszerelés ar
IgG Endobulin 0,25¢ 2.384
0,59 4.638
1,09 8.995
2,59 17.525
5009 31.224
Intraglobulin-F 0,259 2.126
Biotest 0,59 4.194
1,09 8.155
2,59 14.271
509 28.542
Sandoglobulin 1,09 12.285
Sandoz 3,09 25.776
6,09 45.413
Humaglobin 1g 5.500 (2004.)
IgM Pentaglobin 10 ml 8.388
Biotest 20 mi 15.611
50 ml szerelékkel |37.716
100 ml szerelékkel |68.966

(1996-0s arak, kivétel Humaglobin)




Elvarasok az IVIG-tol

Komplement aktivalodas nélkiili j6 tolerancia

)

Gyors bejutas az endovascularis térbe

/

Magas |g koncentracio a fertbzés illetve a gyulladas helyén

)

Gyors kotédeés virusokhoz, baktériumokhoz, toxinokhoz

)

Gyors kiurulés, fizioldgias felezési id6

IgM-mel dusitott polivalens IG-k (Pentaglobin):
szepszis korai szakaban megfelel6 antibiotikummal egyutt hatasosak:

1. bakt. falahoz tapadva — bakt. sejthartya tul. valtozik — bakt-ba
az antibiotikum behatolas konnyebbedik

2. az |g megkoti és neutralizalja endotoxinokat (elpusztulé bakt-bol),
exotoxinokat

3. IgM hatékonyabban fokozza a bakt-k fagocitozisat, lizisét
(mint az 1gG)




Immunglobulinok hatasmechanizmusa ;

Fertozés gatlé hatasok: N

Bakteriosztatikus: baktérium fehérjékkel (epitop) specifikus reakcio — proliferaciogatlas

Antitoxikus: baktérium toxinepitopokkal kapcsolédas — k6zombosités, ea az infektiv
agenssel szemben

Baktérium eltavolitds: opszonizéacio és fagocita-funkcio fokozas

Gyulladasgatlo hatasok:
FCcR expresszio és funkcio cstkkentése: IgG Fc fragmentumanak receptorhoz kotédése, a
monocitak és granulocitak funkcié gatlasa

Immunkomplex eltavolitas: aspecifikus kapcsolddas IC-hez, complement cascade gatlas, RES
blokkolas

Komplement-target sejt: C3 és C4 komponens megkdtes, kapcsolatgatlas, komplement aktivacio
mérseklés, IC szolubilitas valtoztatas

Anti-citokin és leukotrien hatas: receptor és szintézis blokkolas (IL-1, TNF, TxA2, PGI2, PGF)
Keresztreagal6 antigének megkétése, autoantitest szintézis J-e

Immunrequlacidés hatasok:

Anti-idiotipus regulacio: patogén autoantitest megkotés és termelés csdkkentés, TCR idiotipus
reaktivitas, variabilis régido génkészlet modositas? B-sejt funkcio és IL-6 termelés gatlas

T limfocita populacio és funkcido médositas: CD4 sejtszam csokkenés, proliferacio gatlas mitogénre
és alloantigénekre, killer-funkcio csokkenés

Szupresszor funkcio indukélas: CD8 sejtszam novekedés, allerg-aktivitas gatlas

NK sejt mikodés regulacio: FeRIII kétédésen keresztiili aktivitas T

Antigen/Receptor expresszio: indirekt FCR-en keresztuli hatas




IVIG terapia

Az IVIG elokészitése és beadasa

adminisztrativ és makroszkopos ellendrzés
felmelegités + 37 °C-ra (!)

oldas, higitas, eredeti konc-ban

fecskend6, cseppinfuzid, motoros fecskend6
cseppinfuzio 30-45 perc alatt

beteg megfigyelése (ne hagyjuk magara)

Az IVIG kezelés tartama és ismételhetosége

IgG felezési ideje 21 nap
Profilaxis honapokig, évekig
Terapia 1-3-5 napig
21-30 nap mulva ismételhet6
készitmény adasa eldtt virologiai vizsgalatok (HBV, HCV, HIV)
utana ¥z ev mulva
szerokonvertalt recipiens bejelentend6
gyar értesitend6

Az IVIG adagolasa (egyszeri és 6sszadag)

profilaxis: 200 mg/kg/dosi 2 hetenként
400 mg/kg/dosi 4 hetenként
terapia: 1. és 2. napon 800 mg/kg/nap, 3-5 napig 200-400 mg/kg/nap,



Az immunglobulin terapia mellékhatasai

korai anafilaxias reakcio: azonnali reakcio, mar néhany ml utan
tinetek: arcpir, verejtékezes, légszomj, tachycardia, mellkasi nyomas, shock
oka: ismeretlen, elsésorban antitesthianyos betegeknél
késéi anafilaxias reakcid (ritkan pl. konzervaldszerrel szemben): nagyobb mennyiségi IgG utan
altalanos ttinetek, shock
oka: kering6 IC képzbdés ag felesleg esetén, Q\
komplement-aktivalodas,
IgE-at?
anafilaxias reakcio IgA-hiany esetén:
altalanos ttinetek, shock
oka: IgG és IgE antitest képzbdés az IgA ellen
vago-vasalis reakcio:
tinetek: fejfajas, hanyas, hasmenes, laz
oka: tul gyors infazio
kisérd fehérjével szennyezett készitmény
Immunhaemolysis (ritka):
tinet: immun haemolyticus anaemia magas dozisu IVIG adasakor
oka: vvs ellenes antitestek az IVIG készitményben
hyperosmolaritas:
tlinet: osmoticus nephrosis
oka: stabilizal6 sucrose tartalom
hyperviscositas:
tinet: keringési zavar
tromboembolia (MVT, PE, stroke)
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IVIG terapia

Ujabb IVIG th elétt fontos az Ig szintek meghatarozasa, egyénre szabott alkalmazas

Torzskonyvezett indikaciok: 7
Primer ID-k: SCID, CVID, hyper-IgM sy
0,4-0,8 g/kg 3-4 hetente, majd 0,4-0,5 g/kg fenntarto kezelés
Szerzett ID-k: gyerekkori veleszulett AIDS visszatéré fert-kel
0,2-0,4 g/kg 3-4 hetente
Al bet-k:
Kawasaki sy: gyermekgyogyaszatban akut fazisban+acetilszalicilsav
2,0 g/kg 1 napig
SLE, PTP, Lyell sy (toxikus epidermalis nekrolizis), gatldotestes hemofilia: egyedi elbiralas
GBS: + plph + 0,4 g/kg 5 napig
multifokalis mononeuropathia: off-label th
ITP: thr < 20 G/I + IC vérzés, Uvegtesti vérzés, splenectomia elbkészités
akut: kp. Ill. salyos vérzés + hatastalan steroid — IVIG 2 g/kg 6sszdozis 2-5 nap alatt
életveszely esetén: IVIG az elsé valasztando th
kr: + sulyos vérzeés, ha thr < 5-10 G/I
gyerekkori akut: ha thr < 20 G/l ill. vérzés esetén
vérzes: ha thr < 30 G/
kr. refrakter: IVIG + immunszuppresszio
Onkohematologia:
CLL (MM): sulyos, visszatér fert-k (Str. pneumoniae) esetén 10-20 g/3 hét
vagy 250 mg/kg/4 hét volgykoncentracio: > 6,4 g/l legyen!
Szepszis: IgM dusitott keszitménnyel!
helyesen megvalasztott IVIG jelenti az indokolt és hatasos th-t
Dombi J. P.: Focus Medicinae 10.3.27-32. 2008.




IVIG indikacioja a varandos ITP-jében

IVIG hatékony és gyorsan emeli a thr szamot
Webert KE et al: Blood 102.4306-4311.2003.

American Society of Hematology (ASH) iranyelvei:

thr < 10 x 109/I
thr: 10-30 x 1091 a 2. és 3. trimeszterben m S
verzeés
elséként valasztandod: 3. trimeszter, thr < 10 x 10%/1 3
thr 10-30 x 109/ + vérzés
szteroid sikertelensége esetén: thr < 10 x 109/
thr 10-30 x 10%/I + vérzés
3. trimeszter, thr 10-30 x 109/, tiinetmentes

[/Ujszulétt IC vérzésekor/
Gensheimer T et al: Curr. Op. In Hematology 6.4.7-12.2007.



iellemzéi: Humaglobin/Humaglobin liquid
szine: feher v. enyhén sarga liofilizatum, ill. a liquid = oldat
virusmentesitett kész.
(donorok a-HCV, HBsAg, a-HIV %2, lues negativak,
a beérkez6 plazmakat ismételten vizsgaljak: HCV-at, HBsAg, HIV 1/2-at
HCV PCR
kiegeszitd vizsgalatok: HAV, Parvo B19
(minipoolbdl, teljes gyartasi tételbdl vett mintabadl) >
fizikai /pasztorizalas, nanofiltracio, steril szlirés/ és kémiai /hideg etanolos frakcionalas,
alacsony pH, PEG-precipitacié/ virusinaktivalas, magyar donorok plazmajabal)
dsszetétele: 6sszfehérje tartalom — 50 mg/ml
glicin - 15 mg/ml
glukoz - 15 mg/ml
az 0sszfeherje > 95 %-a lg (ennek > 99 %-a IgG) — széles ea. spektrum (polivalens, bakt. +
virus ellenes hatas)
valamennyi IgG alosztalyt tartalmazza, IgA < 50 ug/ml (IgM, IgE tartalom: nincs)
konzervaloszert nem tartalmaz (segédanyag: maltdéz, Na)
nem tartalmaz IgG aggregatumokat — nem aktivalja a C’ r-t és a coag. f-kat

pH: 6,4-7,2
Tarolas: + 4 °C Li.: a dobozon
Tipusai: HG: HG liquid infaziés oldat:
5 %/10 ml: 500 mg HG + 10 ml oldoszer
5 %/20 ml: 1000 mg HG + 20 ml oldoszer 5%/20ml=1g¢g
5 %/50 ml: 2500 mg HG + 50 ml olddszer
5 %/100_ml: 5000 mg HG + 100 ml oldészer 5%/100 ml =5 g,

5%/200 ml =10 g
altalaban 100 mg/tskg IgG a Se 1gG szintjét 200-250 mg/dl-rel T-i



Humaglobin

Primer antitesthianyos allapotok:
Agamma-, hypogammaglobulinaemia
Nemhez kotott agammaglobulinaemia
Sulyos kombinalt immunhiany
Valtozo immundeficiencia (ID)
|lgG-alosztaly hianyok
Wiskott-Aldrich sy
Ataxia teleangiectasia
Sulyos fert-ekkel tarsult atmeneti ID
D: 200-400 mg/tskg 2-4 hetente L
(adagolas gyakorisaga fugg a Se IgG szinttdl és a fert-ek gyakorisagatol, sulyossagatol)
acut fert-ben: 400 mg/tskg (+antibiot., stb.)
Echovirus encephalitisben: Ig intratechalisan

HIV fert6zott betegek kezelése:

Adjuvans th-ként (javithatja az életminéséget)
D: 200-400 mg/tskg 2-4 hetente
Secunder antitesthianyos allapotok:
ALL, AML
Hodgkin-kér, nHL
Plasmocytoma, MM
Intenziv kemoth. Y
D: 200-300 ma/tskg egyszeri adag, (i
az intenziv kezelés alatt hetente ism-ve Vi
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Humaglobin indikacioi 2.
Allogen csv-trplt koveté immunhianyos allapot
D: kondicional6 kezelést kovetéen 6t naponként 200 mg/tskq pe**" ;,# g
T

Kora-, Ujszulottkori szepszis ' oe®e
D: 300-500 ma/tskg egyszeri adag, sz.e. 5 nap mllvaism. o< &=
Fehérjevesztéses allapotok: N O 2000

kiterjedt égés, mitét, th-as plph. kapcsan kialakulé immunhiany
D: se-ban mért IgG értékével aranyosan 200-400 mg/tskqg egyszeri adag
|IC és Al betegségek:

AllTP. Gyermekkorban elsd valasztando th: Ig -7 "" 3
Felndttkorban: Ig csak atmeneti hatasu B
Varandossag: sziilés el6tt 3-4 nappal Ig - tromb. I
D: acut ITP 800-1000 mg/tskg két egymast kdvetd napon (+steroid)

chr. esetben a tromb. szam legyen > 30.000/ul
splenectomia v. mas op. el6tt a tromb. legyen > 100.000/ | s ‘

B/ Guillain Barré sy (GBS) (plph-t valtja ki a HD-1VIG?)
Al neutropénia
AIHA
NAIT (neonat. alloimm. trombocitopénia)

PTP (posztranszfliziés purpura)
Polymyositis
Gyermekkori szisztémas RA
D: 400-500 mq/tskq hetente egyszer a bet. aktivitdsanak megsziinéséig v. 4 -ig
c/ Kawasaki bet.
D: 400 mg/tskg 5 egymast kdvetd napon v. 200 mg/tskg 1x-i D — coronaria laesio gyak
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Humaglobin indikacioi 3.
|IC és Al betegségek:

D/ Myasthaenia gravis (MG)
D: 400 mg/tskg/nap 5 napig v. 400 mg/tskg heti 3x kéthetenként
E/ Multifocalis motoros neutropathia (MMN)

D: 400 mg/tskg/nap 5 napig —» Na-csatornak blokkolasat megsziinteti

Virusfert-ek megel6zése:
kontaminacié utan 24 6ran belul

D: hep. A - 20 mg/tskg
kanyaro, baranyhimld —50 mg/tskg

CMV- 50-100 mg/tskg

Tetanusz megelozése, kezelése

Antiepileptikus th:
rezisztens gyermekkori epilepszia (Lennox-gastout és West sy)
D: 300-400 mg/tskqg heti 3x, majd 3 hetente ¥ évig

Habitualis abortus (auto-, alloat. is okozhatja)
D: a varhato fogantatast megel6z6en 1 honappal ill.
a 32. gestacios hétig
400 mg/tskg 4 hetente
(elsé 12 héten 2 x 3000 E/hét hCG im. is)
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Humaglobin mellekhatasai
=

Laz, hidegrazas, hypotonia
(jelentésen csokkentheté az g inflizio sebességének {-ével)
atmeneti fejfajas, rossz kdzérzet, gyengeség, hanyinger, mellkasi szoritd érzés,
szivdobogas érzés (norm. pulzus mellett),
nehézlégzés - ritka
oka: gyors beadas (@ panaszok a cseppszam J-ével elmulnak)
Allergia, anafilaxia — IgA hianyban
(infuzié megszintetendd)
Hyperosmolaritas okozta vesekarosodas (osmoticus nephrosis) — vesebetegeken
oka: a stabilizalo sucrose
Hyperviscositas okozta akut keringési zavar - idés szivbetegekben
Tromboembolia (MVT,PE, stroke)
oka: vér viszkozitas T-e

h’ 2]

Contraind:
Human Ig-re tulerz.
Aktiv védboltas (imm.) a Humaglobin th. utan csak 12 héttel!
Alkalmazas: infuzidéban iv.
liofilizatum oldasa a mellékelt olddszerrel (oldédas nehany perc, enyhe razassal,
forgatassal gyorsithato, az oldat habosodasanak elkertlésevel)
beadas el6tt az oldatot testhémérsékletre célszeri felmelegiteni
fiz. sdval sz. e. 4-5x-re higithato
csak az atlatszo vagy enyhén opalos, aggregatumot nem tartalmazo oldat adhato be!

Adagoléasi sebesseéq: 0,01-0,02 ml/perc/tskg
(1ml/percrol fokozatosan novelve 2-3 ml/percre mh-ok elkerulhetok)




Alvadasi faktor-keszitmenyek




AT-IlIl koncentratum

Hatbéanyag tartalom: 250, 500, 1000, 1500 E
Oldoszer: 5,10, 20, 30 mldeszt. viz
Téarolas: + 4 °C
Ind: szerzett AT-1ll hiany (DIC, sepsis, cirrh. hep., nephroticus sy, vastagbél gyull.)
congen. AT-III hiany (+ m(tét, varanddssag, szulés)
heparinra nem megfeleld reakciod
AT-11l hiany ti-e: tromboembdliak (MVT, PE, stroke)
Norm. szint: 80-120 % (< 70 % — trombozis veszély 1), T1/2: 2,5 nap
Adagolas DIC-ben: 4-6 oranként AT-IIl meghat.
Dozis = kivant T x tskg
(AT-11l akut felhasznalodasakor: 1 E AT-lll/tskg a plazma AT-11l szintjét 1 %-kal T-i)
elvart AT-III érték: 80-100 %, ha < 70 %: tovabbi adagok sziikségesek
Adagolas eqyéb AT-lIl hidnyban:
Kezd6 adag: 1500 E
Fenntarté adag: a kezd6 adag fele 8-24 oranként
(D= kivant T x tska/2)
(ha akut AT-1I felhasznalédas nem all fenn: 1 E AT-lll/tskg a plazma AT-I1 szintjét 2 %-kal T-i)
Beadasi sebesséq: 5 ml/perc
Mellékhatasai:
laz,
urticaria-szerd kiutés,
hanyinger,
Oklendezes,
dyspnoe,
anafilaxia
AT-IIl hatasat heparin T-a — vérzésveszély!




Alvadasi faktor-koncentratumok

intravénasan alkalmazhaté specialis vérzéscsillapitd, erésen tisztitott, liofilizalt szerek :
(konzervalodszert, alboumint nem tartalmaznak)

koncentratum el6nye: magas es pontos faktoraktivitas | "" =
biztonsagos
mh-ok: ritkak (allergia)

El6allitas: tobb ezer literes plazmapoolbdl (10-12.000 véradas),
a plazma az illetékes nemzeti hatésagok engedélyével mikodo vérado allomasokrol szarmazik

Virusbiztonsag: Donorok: HBsSAg - neg.

anti-HBs - neqg.

anti-HBc-neg

anti-HCV - neg.

anti-HIV 1/2 - neg.
p24 HIV - ag.
HCV, HBV - PCR
ALT < norm 2 x-e

Végtermék: el6bbi virus vizsgalatok ism. (PCR)

Virus eltavolitasi / inaktivalasi lépések:
fizikai médszerek: h6kezelés (nem burkos virusok- HAV): pasztdrizalas 10 éra 60 °C
nanofiltracio

+

kémiai modszerek: Chon-f. etanolos frakcionalas

S/D kezeles (burkos virusok- HIV, HBV, HCV)
B-propiolakton kezelés (burkos virusok)
affinitds-kromatografia

PEG-kicsapas, glicines kicsapas
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Alvadasi faktor-koncentratumok

Virusatvitel rizikdjanak veszeélye csaknem teljes valosziniséggel kizarhato (de
eddig ismeretlen agensek ?!)

tarolas: + 4 (2 - 8) °C
(Li: altalaban a gyartastol szamitott 2 ev)

+ 22 °C

(Li: @ szobahdmeérsékletre vald helyezéstdl szamitott 6 honap,
a kivét kezdetét jelezni kell a dobozon, de ha a 6 ho agyari lejarati idon
tuli, akkor a gyari lejarati id6 érvényes)

Feloldott keszitmenyt harom oran belll fel kell hasznalni!



Alvadasi faktor-koncentratum beadasa 1

Elokészito felulet (asztallap) és kéz lemosasa és fertotlenitése

Az injekcids oldat elokészitése:
az olddszer 20 - 37 °C-ra melegitese
a liofilizalt anyagot ill. az oldoszert tartalmazé ampullakrol a védésapka
eltavolitasa

mindkét ampulla dezinficialasa

transzfer-szettel a deszt. viz bejuttatasa a liof. anyagot tartalmazoé
ampullaba (vakuum), oldoszer fejjel lefeleé, az oldoszer az liveg falara
folyjon

a liof. anyagot tartalmazé amp. lassu, gyengéd, korkoros forgatasaval
teljes feloldas (10 perc), liof. anyag ne tapadjon az Uveqg falara!
er0s razas, habképz6dés nélkul

(atlatszo vagy enyhén opalos oldat, ha nem oldodik fel teljesen, vagy
csomos - nem hasznalhato fel!)



Alvadasi faktor-koncentratum beadasa 2
Injekcio:

egyszerhasznalatos szlrére (filter) az egyszerhasznalatos
fecskendo felerdsitése (1 filter / 1 ampulla)

oldott hatéanyag felszivasa

a fecskendordl a szlrd eltavolitasa

lassu iv. beadasa: 2 - 4 mi/perc (ver ne kertljon a
fecskendbbe!)

el6tte és kozben a pulzus ellen6rzése (ha emelkedik a beadasi
sebesség csokkentendd, vagy a beadas befejezendd)

valamennyi felhasznalt eszkoz veszélyes hulladekgyijtébe
torténd kidobasa

a beadott koncentratum azonositészamanak rogzitese a
gondozasi naploban

az igenybevett felllet (asztallap) fert6tlenitése

Infuzid: szlrbbetétes infuzids szerelék segitségevel lassu infundalas

mas gyogyszerrel nem vegyithetd (fehérje precipitaciot, vagy
denaturaciot okozhat)



Alvadasi faktor-koncentratumok mellékhatasai

Azonnali:
nem hemolitikus lazas reakcid, borzongas, hidegrazas, %
\'\

fejfajas, borpir, hanyinger, hanyas - ritka
beadas megszakitando (szteroid, antihisztamin)

immun hemolizis (kis menny-ben tart. vcs at-ket — enyhe, kp. vérzéseknél nlncs
jelentésége)

allergia (viszketés, csalankidtes) - ritka (azonnali megszakitas, szteroid, |
antihisztamin, fiz.s¢6 inf., sze. adrenalin, vol. potlas, oxigén)

anafilaxia - ritka (tudatvesztes, nehézlégzés) (azonnal megszakitando,
im. adrenalin, sze. ism.)

Korai: (néhany éran beldl) 0
DIC (F.IX., heparin) - ritka Tt

embolia (F.IX., heparin) - ritka e o@o.:@@ggﬁgfo e, s
tromb. szadm csokkenés (heparin talérz.) 8" 332 05O 0s€ .1
%% @ 2070 [

virusatvitel

gatlotestes hemofilia (inhibitor): a faktorpaétlas ellenére sem szlinik meg a vérzés
ws, fvs, tromb. antitestek

Késoi:

(OHK-ba jelentendbk, 1/4 évente inhibitor ellenbrzeés,
f. valtaskor: inhibitor ell. szerokonverzié ell., szérumbank)
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Vérzékeny betegek mutéti elokészitése
Fogextrakcio:
- antifibrinolitikum:
EAC: az 1. adag: 200 mg/tskg (max. 10 g) per 0s
fenntarto: 3 x 100 mg/tskg/nap (max. 30 g/nap)
Tranexamsav (Cyklokapron):
1. nap: 2 x 1 amp. (400 ml NaCl-ban)
fenntarto: 3 — 4 x 25 mg/tskg/nap per os
- faktorszubsztitucio:
50 E/tskg/nap 2 - 3 napig
1. nap: 2 x 20 E/tskg
2-6. nap: 1 x 20 E/tskg
fibrinragaszto (Tissucol)

‘ & A
Szllésvezetés vWD-ben: Sl é;;:&’;;z
1. DDAVP e "I

lehetséges mellekhatasok: az Ujszllott hyponatraemiaja

oxytocin hatas
vasopressor hatas
2. faktorszubsztittcio ;;;;(;éﬁjxﬂ_
1. adag a tolofajasok megindulasakor: 30 E/tskg P
1-3. postpartum nap: 2 x 20 E/tskg
3-7. postpartum nap: 1 x 20 E/tskg
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Vérzékeny betegek kezelésére alkalmazhat6 alvadasi faktor—

koncentratumok o

Hemofilia A
Humaclot(H 8)(250 NE, 500 NE, 1000 NE, 2,5 - 5 - 10 ml deszt. viz) - G6dollé J
Haemoctin SDH (250 NE,500 NE,1000 NE,5-10-10 ml deszt. v.) — Biot. (D) s
Hemofil M (250 NE, 500 NE, 1000 NE - 10 ml deszt. viz) - Baxter
Immunate (250 NE, 500 NE, 1000 NE - 10 ml deszt. viz) -Baxter

/Koate DVI — Bayer, Octanate —Octapharma (CH), Beriate - Behring :
rekomb.: Kogenate FS (250, 500, 1000, 2000, 3000 NE) — Bayer, Advate, Helixate, Recombinate

M. Willebrand Refacto, NovoEight
Haemate P (500 NE, 20 ml deszt. viz) - Centeon (osztrak) -
Immunate (250 NE, 500 NE, 1000 NE - 10 ml deszt. viz) -Baxter *.,.'_Z;i,,v," n -
Wilate - Octapharma [Koate DVI - Bayer e = ":?':,. :
Hemofilia B ce w

Aimafix (H 9) (250 NE, 500 NE, 1000 NE FIX:C — Kedrion) =+ -

2,5-12,5 NE, 5 -25 NE, 10 - 50 NE heparin, 0,25 - 0,75 NE, 0,5 1,5 NE,
1 -3 NEAT-III. 2,5 -5 - 10 ml deszt. viz) - G6doll6 Ko
Immunine (Bayer)

Ritka vérzékenységek )

Prothromplex Total/STIM: II.VII.(IX.)X.(200, 600, 1200 NE FIX:C +hepar|n AT [1.)-Immuno (Ausztrla)
aPCC

Prothromplex TIM: II.(IX.)X.(200 NE, 600 NE, 1200 NE FIX:C, + hepann AT-IIl.) - Immuno (Ausztria)

Beriplex (Behring) m = = [ 26
Haemocomplettan —I. f. = r' —
Fibrogammin — XIIl.f., rekomb: Novothirteen =g . A =\ e
Novoseven —r. VII.f.

o
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VIII. f. inhibitor

Szerzett hemofilia

Inhibitoros hemofilia

Ellenanyag tipusa

IgG1, IgG4 autoantitest

Progresszivtipusu alloat

elofordulas

Id6sebb életkor

Fiatal férfiak

alapbetegség

Autoimmun, posztpartum

Sulyos hemofilia A

Anamnesztikus valasz VIII.
f-ra

Altalaban nincs

Altalaban jelent&s

Klinikai kép

Sulyos verzések, nagy
haematomak

Haemarthros, haematoma

Spontan remisszio

+ (+peripartum, drog
indukalta)

Terapias valasz szteroid
élv citosztatikumra

+ (+autoimmun)




Osszefoglalas

A teljes verbdl optimalisan és a donor adomanyaval etikusan banva, terapias céllal:
vorosvérseit, Y -

trombocita és
FFP allithato el6.

Csak a buffy coat tledék nem kerll hasznositasra, a fehervérsejt okozta kockazatok
miatt.

Ezen alapkészitmények tovabb feldolgozhatok,
tisztithatok (kbzegcserélés/mosas, leukodeplécio),
oszthatok, L E)
irradialhatok.

Ezen Iépésekkel a beteg transzfuzios rizikoja csokkenthetd.

A recipiensek verkeszitmények okozta veszélyeztetettseégét azonban
leghatasosabban:
a készitmeények patogén-inkativacioja (amelyiknél lehetséges) illetve a
virusbiztonsagos gyari plazmakészitmenyek alkalmazasa védi ki
(minden vérkeszitményre nézve az |nd|kaC|ok pontos betartasa
elény/hatrany mérlegelése mellett) g g . -

L.y
Sl N N o
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