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Hemostaza jest zespotem zoych procesow, ktérych celem jest utrzymanie kavgtanie ptynnym
w fozysku naczyniowym, a w przypadku uszkodzenia naezgapobieganie utraty krwi. W procesach tych
biora udziat osoczowe czynniki krzemoia, ptytki krwi, sciana naczy krwionasnych oraz komorki
srodbtonka

Gtownym celembadania jest ocena mechanizméw prowegzh do zaburzegeneracji trombiny u
dorostych chorych po operacji Fontana (OFp drugie planujemy ocemdi fenotyp skrzepow fibrynowych
oraz rot polyhydrocytow w budowie i funkcji skrzepow u detych po OFPo trzecie ocenimy czstas¢
wystepowania powikta zakrzepowo-zatorowych oraz czynniki wplyaeg na ich powstawanie w
dwuletnim okresie obserwacji u dorostych po OP.

OF jest metogl z wyboru w leczeniu chorych z sercem jednokomorawiowiktania zakrzepowo-
zatorowe zaliczanegslo jednych z najestszych w obserwacji odlegtej, wygptija u 20% - 33% chorych.
Obecnie brak jest wytycznych dotycych sposobu leczenia przeciwkrzepliwego w tej grughorych.
Dotychczas nie wyfmiono jaki jest mechanizm wzmonej generacji trombiny u chorych w odlegtej
obserwacji po operacji Fontana oraz czy prozakmzgpenotyp skrzepu fibrynowego charakteryay si
szybszym formowaniem ¢gtszej sieci fibrynowej nmi@ by powigzany z wysipowaniem powikia
zakrzepowo-zatorowych. Brak jest rowhieada oceniajcych rok upakowanych erytrocytéw twagzych
wielosciany (polyhedrocty) w budowie i funkcji skrzepudorostych po OF. WocZniejsze badania
wykazaly wzmaong aktywacg trombiny, wyraong wzrostem stzenia kompleksu trombina-antytrombina i
fragmentu F1+2 protrombiny pomimo zmniejszenigesia osoczowych czynnikdw krzepoia. Zatem
konieczna jest identyfikacja mechanizmow prowsagizh do wzmaonej generacji trombiny u dorostych po
OF.

Wiekszai¢ bada dotycacych zaburze krzepnécia u chorych po OF przeprowadzono u dzieci.
Niewiele jest danych dotygeych zaburzé hemostazy w odleglym okresie po operacji. Ponadto
dotychczasowe badania dotyce krzepnjcia i fibrynolizy w obserwacji odlegtej u chorycho pOF
przeprowadzone byly na matej i niejednorodnej gughiorych.

Przeprowadzone badania u dorostych po OF wskamujzataony patomechanizm powiklazakrzepowo-
zatorowych. Poznanie mechanizmow prowsagizh do wzrostu aktywacji trombiny pomimo zmniejsego
stezenia czynnikow krzepagcia kegdzie przedmiotem planowanych béada

Zaburzenia dotycz rowniez ptytek krwi — pomimo trombocytopenii stwierdzon@mazong ich
aktywnaé. Do chwili obecnej nie przeprowadzono badmeniagcych rok mikroczstek w patogenezie
krzepnecia u chorych po OF.

Generacja trombiny zachodzi przy udziale czynnikégoczowych, ptytkowych i tkankowych
uwalnianych mgdzy innymi z uszkodzonych komorekddbtonka. Krzywa generacji trombiny obrazuje
powstawanie i zanikanie trombiny we krwi i odzwiedia funkcjonowanie uktadu krzepgia. W osoczu
ubogoptykowym trombogram ujawnia niedobory czynmik&rzepngcia, w osoczu bogatoptytkowym
obrazuje ra} ptytek krwi w procesie krzepegtia.

W dostpnym pgmiennictwie brak jest badadotyczcych oceny fenotypu skrzepu u chorych po OF.
Ocena budowy i wikgiwosci skrzepéw fibrynowych oraz sprawddoich fibrynolizy mare dostarczy
cennych informacji w zakresie ryzyka powiklaakrzepowo-zatorowych u dorostych po OF.

Skrzep zbudowany jest z widkien fibryny oraz eletden morfotycznych krwi. Najnowsze badania
wskazuj na istotr role w budowie i funkcji skrzepu erytrocytow. Mapne zdolné do zmiany ksztaltow i
tworzenia upakowanych wieldanow (polihedrocytow), ktére odgrywajstotrs role w skurczu skrzepu.
Skurcz skrzepu w naczyniu pozwala na uzyskanienadkaacji naczynia, zwlaszcza w ukladziginym.
Uwaza sk, ze fibrynoliza takiego skrzepu me by zaburzona z uwagi na utrudniona dyéugnzymow
litycznych do scisle upakowanych polyhedrocytow. U dorostych chorymh OF czsto obserwujemy
poliglobulie. Badanie polyhedrocytow zwlaszcza w tej grupiergtio jest szczegdlnie interegog. Projekt
podzielono na trzy gtébwne zadania:

1. Ocena wpltywu osoczowych czynnikOw krzegmia, ptytek krwi i mikrocastek na generagj
trombiny.

2. Badania in vitro w kompleksowy sposob przedsgawtasciwosci skrzepow fibrynowych oraz
sprawnd¢ ich fibrynolizy. Dodatkowo oceniona zostanie rplalyhedrocytéw w budowie i funkcji
skrzepéw u dorostych po OF

3. Ocena czynnikow ryzyka wygtienia powikta zakrzepowo-zatorowych w dwuletniej obserwacji u
dorostych chorych po OF.



