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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Wrodzony niedobor biatka C (BC) jest rzadkim schorzeniem zwigkszajacym ryvzvko powiklan zakrzepowo-za-
torowych. Jesli niedobor ma postac {agodna, objawy moga nie wystepowac, jednakze pacjenci z wrodzonym niedoborem BC
przez cale :e':jrcie 53 narazeni na zakrzepice. Plamica piﬂmm.quca (purpura fulminans), krwotok srodczaszkowy czy slepota s3
najpowazniejszymi powiklaniami, ktore moga wystapic juz v noworodkéw w zwiazku z wrodzonym niedoborem tego bialka.

Dotyczy to zwlaszcza sytuacji klmicznych, w ktorych w przebiegu patomechanizmu choroby dochodzi do dalszego obnizenia
sig¢ aktywnosci BC. Czestym przykladem takiego stanu klinicrnego jest sepsa. Opis przypadku 1 przeglad literatury. W nintejsze;
pracy zostal przedstawiony przypadek noworodka plei Zenskiej, prezentuyjacego od urodzenia narastajace objawy mewydolnosci
oddechowe), ktore] przyezyng mogla by¢ infekeja wrodzona. Na podstawie wykonanych badan majacych na celu zdiagnozowanie
sepsy wykluczono uogolnions infekeje. natomiast zwrocono uwage na znacznie obmizona wartos¢ aktywnosci BC. Pomimo
tych niskich wartosci u noworodka nie stwierdzano mozlivych do zidentyfikowania oznak zakrzepicy. Podejrzewano natomiast
wrodzony niedobor BC, przeprowadzono wiec analize danych, wykorzystujac informacje na temat tego schorzenia, zawarte
w dostepnej literaturze. Wnioski. Wrodzony niedobor BC moze przebiegac bez charakterystycznych objawdéw bezposrednio po
urodzeniu. Niemniej jednak u pacjentow powinna by¢ stosowana dozywotnio profilaktvka przeciwzakrzepowa (moin. specjalne
rekomendacje) z powodu ciaglego ryzyka powaznych powiklan zakrzepowo-zatorowych.
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ABSTRACT

Background. Congenital protein C (PC) deficiency is a rare condition that increases the risk of thromboembolisms. Patients with
a mild form of the disorder may be asymptomatic, however they are susceptible to venous thrombosis throughout their lifetime.
Purpura fulminans, intracranial haemorrhage and blindness are some of the major complications that can occur in newboms,
especially in clindcal situations that might further decrease the PC activity. A frequent example of the aforementioned clinical
condition is sepsis. Case presentation and literature review. This study reports a case of a female neonate who presented with
increasing symptoms of respiratory failure at birth, possibly due to an inborn infection. Based on the diagnostic tests carmed
out, generalized infection was ruled out. Decreased PC activity level was acknowledged as the only parameter below the norm.
Nonetheless, the newbom had no identifiable signs of thrombosis. Having suspected a congenital PC deficiency in this neonate,
a thorough data search of the available literature was performed in order to present a comprehensive description of the disorder.
Conclusions. Congenital PC deficiency might not give characteristic symptoms immediately after birth. However, the patients
should receive lifelong antithrombotic prophylaxis (i.e. special recommendations) because of the continuous risk of serious
thromboembolic complications.
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