FORMULARZ ANKIETOWY BADANIA PT. , PRZEBIEG KLINICZNY ORAZ  NRERTED
PODLOZE MOLEKULARNE ZESPOLOW WRODZONEJ MALOPLYTKOWOSCI? | MO oommor As

Osrodek wspotpracujacy: L )

1. Dane metrykalne
a. imie i nazwisko pacjenta

c. data pierwszej wizyty w o$rodku

2. Czy zidentyfikowano mutacje sprawcza? TAK/ NIE * (jesli tak, prosze wpisac
stwierdzony defekt)

Jesli nie — czy postawiono rozpoznanie alternatywne do matoptytkowosci
wrodzonej? TAK / NIE * (jesli tak, prosze wpisac rozpoznanie)

3. Objawy skazy krwotocznej w trakcie obserwacji (prosze o zaznaczenie X przy
najbardziej pasujgcym okresleniu w kazdej kategorii)
krwawienie z nosa brak LUB bardzo tagodne (<5/rok)
>5/rok LUB trwajgce >10 minut
wymagajace TYLKO konsultacji lekarskiej
wymagajgce tamponady nosa / kauteryzacji /
podazy antyfibrynolitykéw
wymagajace przetoczenia
podbiegniecia krwawe brak LUB bardzo niewielkie (€1 cm) i nieliczne
>5 podbiegnieé >1 cm w podatnych obszarach (np. kolana)
wymagajace tylko konsultacji lekarskiej
bardzo liczne
pojawiajgce sie spontanicznie, wymagajace przetoczenia
krwawienie z drobnych brak LUB bardzo tagodne (<5/rok)
ran >5/rok LUB trwajgce >10 minut
wymagajgce TYLKO konsultacji lekarskiej
wymagajace zaopatrzenia zabiegowego
wymagajace przetoczenia
krwawienie z jamy brak LUB bardzo tagodne
ustnej >5/rok LUB trwajgce >10 minut
wymagajgce TYLKO konsultacji lekarskiej
wymagajace zaopatrzenia zabiegowego / antyfibrynolitykow
wymagajace przetoczenia




krwawienie z przewodu
pokarmowego

brak LUB bardzo tagodne

obecne tagodne —niezwigzane z nadcisnieniem wrotnym,
wrzodami, hemoroidami ani angiodysplazjg

wymagajace TYLKO konsultacji lekarskiej

wymagajgce zaopatrzenia zabiegowego / antyfibrynolitykdw

wymagajgce przetoczenia

krwawienie z uktadu
moczowego

brak LUB bardzo tagodne

obecne —krwiomocz makroskopowy

wymagajgce TYLKO konsultacji lekarskiej

wymagajace zaopatrzenia zabiegowego / substytucji zelaza

wymagajace przetoczenia

krwawienie po
ekstrakcji zebow

brak / bardzotagodne / procedury u pacjentanie wykonywano

zgtaszane w <25% przypadkdw, bez interwencji

zgtaszane w >25% przypadkow, bez interwencgji

wymagajgce zaopatrzenia zabiegowego / antyfibrynolitykéw

wymagajace przetoczenia

krwawienie w trakcie
operagcji

brak / bardzotagodne / procedury u pacjenta nie wykonywano

zgtaszane w <25% przypadkdw, bez interwencji

zgtaszane w >25% przypadkow, bez interwencji

wymagajgce zaopatrzenia zabiegowego / antyfibrynolitykdw

wymagajace przetoczenia

krwawienia miesieczne

prawidtowe / nie dotyczy

obfite, wymagajgce wymiany podpaski czesciej niz co 2 h, ale
BEZ koniecznosci farmakoterapii

wymagajace podazy antyfibrynolitykow / antykoncepgji
hormonalnej / suplementacji zelaza

wymagajace terapii taczonej (np. antyfibrynolityki +
antykoncepcja) LUB obecne od pierwszej miesigczki | >12
miesiecy

wymagajace hospitalizacji / przetoczenia / tyzeczkowania /
ablacji endometrium / histerektomii

krwawienia do mies$ni

nigdy

pourazowe, hiewymagajgce leczenia

spontaniczne, niewymagajace leczenia

spontaniczne LUB pourazowe, ALE wymagajgce leczenia

spontaniczne LUB pourazowe, ALE wymagajace leczenia
chirurgicznego LUB przetoczenia

krwawienia do stawow

nigdy

pourazowe, niewymagajace leczenia

spontaniczne, niewymagajace leczenia

spontaniczne LUB pourazowe, ALE wymagajace leczenia

spontaniczne LUB pourazowe, ALE wymagajace leczenia
chirurgicznego LUB przetoczenia

krwawienia do nigdy
osrodkowego uktadu podtwardéwkowe
nerwowego srodmodzgowe
inne objawy skazy brak LUB bardzo tagodne
krwotocznej obecne - fagodne

prosze wpisac ponizej
(np. krwawienie z kikuta

wymagajace TYLKO konsultacji lekarskiej

wymagajgce zaopatrzenia zabiegowego / antyfibrynolitykdw




pepowiny, po naktuciu wymagajace przetoczenia
zyty, dospojowkowe)

na podstawie ISTH-SSC Bleeding Assessment Tool
[https://practical-haemostasis.com/Clinical%20Prediction%20Scores/Formulae%20code%2 0and %2 O0formul ae/Formul ae/Bleeding -Risk-
Assessment-Score/ISTH_BAT_score.html]

4. Towarzyszace zaburzenia hematologiczne
a. niedokrwisto$¢ TAK / NIE * (jesli tak, jaka?)

c. splenomegalia TAK / NIE *
d. inne objawy towarzyszace istotne dla rozpoznania (jesli wystepowaty, prosze
wymienic)

5. Choroby/wady wspétistniejaceiich przebieg **
a. gtuchota
b. nefropatia
c.za¢ma
d. niedobdr odpornosci (jesli tak, prosze krotko opisac)

e. dyslipidemia
f. choroby sercowo-naczyniowe (w tym wady serca) (jesli tak, prosze krdtko opisac)

g. wady osrodkowego uktadu nerwowego / opdznienie rozwoju psychoruchowego
(jesli tak, prosze krotko opisac)

h. miopatia
i. dysmorfia / niskorostos¢ / wady kostno-stawowe (jesli tak, prosze krétko opisac)

j. osteoporoza

k. zmiany skorne (jesli tak, prosze krétko opisac)

I.inne choroby wspétistniejgce i objawy towarzyszace (jesli wystepowaty, prosze
wymienic)




6. Wywiad rodzinny w kierunku matoptytkowosci i innych choréb hematologicznych
POZYTYWNY / NEGATYWNY * (jesli pozytywny, prosze krétko opisac)

7. Czy dziecko w czasie obserwacji rozwineto dodatkowe choroby?
a. biataczka TAK / NIE *
b. chtoniak TAK / NIE *
c. zespot mielodysplastyczny TAK / NIE *
d. anemia aplastyczna TAK / NIE *
e. ciezka neutropenia TAK / NIE *
f. jesli ktoras z odpowiedzi brzmi TAK, prosze krdtko opisac czas wystgpienia
choroby w trakcie obserwacji i jej przebieg

8. Badanialaboratoryjne
a. wyniki morfologii z poczatku obserwacji

data wykonania badania ........cccceeveveeiiie e
22 G [*108/uL]

HD o [g/dl]

[ ot [%]

o] I R [*103/uL]

MPV ., [f1]

WBC ..o [*103/uL]

NEU oo [*103/uL]

EOS e [*103/uL]

BAS . [*103/uL]

LYM o [*103/uL]

1/} [*103/uL]

nieprawidtowosci w rozmazie manualnym (jesli byt wykonywany i jesli byty
stwierdzone)

RET oo [%o]

wyniki najnowszej dostepnej morfologii krwi obwodowej
data wykonania badania ........cccceeeiveveiene e
22 G [*108/uL]

HD o [g/dl]

HCt o [%]

o] I RO [*103/uL]

MPV ..o, [f1]

WBC ..ot [*103/uL]

NEU oo [*103/uL]

EOS o [*103/uL]

Y X [*103/uL]




LYM e [*103/uL]

1Y/} R [*103/uL]

nieprawidtowosci w rozmazie manualnym (jesli byt wykonywany i jesli byty
stwierdzone)

RET woveoreeeeeseeeeeesesees e [%o]

c. czy przeprowadzono badania funkcjonalne ptytek krwi (np. agregometria,
cytometria, PFA) TAK / NIE * (jesli tak i byty stwierdzone nieprawidfowosci,
prosze o ich krétki opis)

e. wynik badania histopatologicznego szpiku kostnego (jesli przeprowadzono
trepanobiopsje szpiku kostnego)

Czy zostato zaordynowane leczenie? TAK/NIE * (jesli tak, prosze krotko opisac
leczenie i jego wyniki)

10.

Czy pacjent znajduje sie pod opieka Poradni Genetycznej? TAK / NIE *

11.

Dziatania niepozadane terapii i powiktania choroby
a. czy wystapity powiktania zastosowanego leczenia? TAK / NIE * (jesli tak, prosze
krétko opisac)

b. czy wystgpity powiktania wynikajgce z rozpoznania zasadniczego (np. zaostrzenie
objawdw skazy krwotocznej (jesli jg stwierdzano), krwawienie, zgon) TAK / NIE *




(jesli tak, prosze krotko opisac)

* wtasciwe podkresli¢
** podkresli¢ wystepujace objawy




