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ZISKANA HEMOFILIA A

Peter Kubisz, Jan Stasko, Pavol Holly

Kazuistika opisuje pripad 72-rocnej Zeny so ziskanou hemofiliou A, potvrdenou hemokoagulacnymi vySetreniami, s klinickou
manifestaciou zahrnajiucou opakované spontanne vznikajice kozné a spontanne vzniknuté intramuskularne krvacanie do pra-
vého m. gastrocnemii. Liecha zahrnala urgentny chirurgicky zakrok s odlozenym definitivnym oSetrenim kvoli intenzivnemu
krvacaniu a konzervativnu liecbu-aplikaciu antifibrinolytik, substitu¢na liecbu koncentratmi protrombinového komplexu
a imunosupresiu. Konzervativna liecbha viedla v priebehu 3 tyzdnov k eradikacii inhibitora faktora VIII a umoznila definitivne
chirurgické osSetrenie intramuskularneho hematomu bez komplikacii.

ACQUIRED HEMOPHILIA A

Case report of a 72-year-old female with acquired hemophilia A confirmed by hemocoagulation examinations, with clinical
manifestation of reccurent spontaneous skin and intramuscular bleeding into the right musculus gastrocnemius. Treatment
comprised urgent surgical intervention with postponed definitive treatment due to intensive bleeding, and conservative therapy-
administration of antifibrinolytics, substitute therapy with prothrombin complex and immunosuppression. Conservative therapy
resulted in erradication of factor VIII inhibitor within 3 weeks and enabled definitive surgical treatment of intramuscular

hematoma without complication.
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Uvod

Ziskana hemofilia A je vzacnym krvacavym ochore-
nim, zapri¢inenym pritomnostou $pecifickych autoproti-
latok proti faktoru VIII (FVIII), schopnych inhibovat jeho
koagulac¢nud funkciu®. Autoprotilatky oligoklonalneho ale-
bo polyklonalneho povodu patria prevazne do triedy IgG
(najcastejSie IgG4) a inhibuju koagula¢nu funkciu FVIII
viacerymi mechanizmami-blokovanim interakcie FVIII
s fosfolipidmi plazmatickej membrany, blokovanim in-
terakcie FVIII s koagulaénymi faktormi IX a X, zvySenym
odstranovanim FVIII z plazmy, blokovanim trombinom
sprostredkovanej inaktivacie FVIII®. Presna prevalencia
a incidencia ochorenia nie je vzhladom na zriedkavost vy-
skytu a maly pocet populacnych Studii znama, incidenciu
jednotlivi autori odhaduju na 0,1 az 4 pripady na 1 milion
obyvatelov>*#. Ochorenie postihuje predovsetkym star-
Sich T'udi, priemerny vek pacientov pri prvej manifestacii
ochorenia je viac ako 60 rokov, moze sa vSak vyskytnut
aj v mladsich vekovych kategoériach, v ktorych byva dia-
gnostikované najmi u zien v gravidite ", Postihuje rovna-
ko Casto muzov aj Zeny s vynimkou mladych dospelych,
u ktorych je popisovany CastejSi vyskyt u zien, Co sa vysvet-
Tuje suvislostou medzi ochorenim a graviditou™?. Okrem
gravidity sa zistila asociacia ziskanej hemofilie A s autoi-
munitnymi ochoreniami (najcastejSie so systémovym lupu-
som erythematosus a reumatoidnou artritidou), s nadoro-
vymi ochoreniami (myeloproliferativny syndrom, solidne
tumory), uzivanim liekov (predovsetkym penicilinové an-
tibiotikd) a koZnymi chorobami. Asi u polovice pacientov
sa vSak nepreukaze ziadne ochorenie veduce k tvorbe pro-
tilatok®.

Klinicka manifestacia zahfna nahle, spontanne, alebo
v suvislosti s irazom a operaciou vznikajuce, ¢asto zivot

ohrozujuce krvacanie. NajCastejSie ide o profuzne kozné
krvacanie, krvacanie do gastrointestinalneho a urogenital-
neho traktu, poporodné krvacanie, retroperitonealne kr-
vacanie a intramuskularne krvacanie. Krvacanie do kibov,
typické pre vrodenu hemofiliu A, sa vyskytuje zriedka-
vo", Krvacanie je zvyCajne velmi intenzivne a byva fatal-
ne u 8-22 % pacientov®+¥,

Pri laboratornom vysetreni hemokoagulacie sa zvycaj-
ne zistuje normalny protrombinovy ¢as (PT), normalny
trombinovy ¢as (TT) a prediZenie aktivovaného parcialne-
ho tromboplastinového ¢asu (APTT), ktoré sa neupravuje
ani pri zmieSani a naslednej inkubacii vySetrovanej vzorky
s normalnou plazmou (tzv. zmiesavacie testy). Cas krva-
cania byva zvyCajne normalny, v menSom pocte pripadov
prediZeny. V krvnom obraze sa zvyGajne zistuje normal-
ny pocet leukocytov a trombocytov a zniZeny pocet eryt-
rocytov ako dosledok krvnych strat. Pri vySetreni koagulac-
nej aktivity jednotlivych faktorov vnatornej cesty (faktory
VIII, IX, XI, XII) sa preukaze znizena koagulac¢na aktivi-
ta FVIII (FVIIIL:C). Diferencialne diagnosticky je potreb-
né vylucit zriedkavu pritomnost inhibitora inych koagulac-
nych faktorov vnutornej cesty (zniZena koagula¢na aktivita
faktora, proti ktorému je namiereny inhibitor; 2. najCastej-
§im, ale zriedkavym inhibitorom je po inhibitore FVIII in-
hibitor faktora IX (FIX)), pritomnost heparinu vo vySetro-
vanej vzorke (predizeny TT) a antifosfolipidovy syndrém
(inhibitor namiereny proti viacerym koagulaénym fakto-
rom, klinicka manifestacia v podobe trombofilného stavu).
Diagnoza sa definitivne potvrdi stanovenim titra inhibito-
ra vyjadrenom v Bethesda jednotkach (BU).

Liecba je zamerana na dva hlavné ciele-zastavenie krva-
cania a eliminaciu ziskaného inhibitora FVIII. Zastavenie
krvacania je mozné dosiahnut aplikaciou antifibrinolytik,
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desmopresinu, z udskej alebo prasacej plazmy priprave-
nych alebo rekombinantnych koncentratov FVIII, koncen-
tratov protrombinového komplexu (PCC) (napr. pripravok
FEIBA) alebo rFVIla (pripravok NovoSeven), pripadne
plazmaferézou a imunoadsorpciou na protein A s okamzi-
tou naslednou aplikaciou koncentratov FVIII. Vyber spo-
sobu lieCby zavisi od zavaznosti krvacania a titra inhibito-
ra. Pri nizkom titre inhibitora (menej ako 5 BU) a malom
krvacani je mozné najprv skusit podavanie desmopresinu,
antifibrinolytik a koncentratov FVIII, pri titre inhibitora
vysSom ako 5 BU a silnom krvacani je potrebné zacat liec-
bu podavanim PCC alebo rFVIIa. Tato liecba sa ma po-
davat aj v pripade zlyhania desmopresinu a koncentratov
FVIII®. Rychla, ale iba prechodna eliminacia inhibitora
sa da dosiahnut plazmaferézou, imunoadsorpciou a intra-
venoznou aplikaciou imunoglobulinov, na trvalu elimina-
ciu je potrebna imunosupresivna lieCba-liekmi prvej vol by
su glukokortikoidy podavané samotné (pri titri inhibito-
ra nizSom ako 5 BU) alebo v kombinacii s cyklofosfami-
dom (pri titri inhibitora vy§§om ako 5 BU), ktoré su efek-

Taburka 1. Prehfad vysledkov hemokoagulaénych testov

vysledky hemokoagulaénych testov z 29/12/2003:
PT=100% (N: 80-120%); INR=1,0 (N: 0,8-1,2)
APTT =40sek. (N: 25-40sek.)

TT=22sek. (N: 18-22sek.)

vysledky hemokoagulaénych testov z 11/05/2004 (den operacie):

PT=82%...81% (N: 80-120%); INR=1,14..1,15 (N: 0,8-1,2)

APTT=76sek...73sek. (N: 25-40sek.)

- korekcia s normalnou plazmou v pomere 1: 1, inkubécia 3min.: 41 sek.;
(K:30sek.)

- korekcia s normdlnou plazmou v pomere 1: 1, inkubacia 60 min.: 67 sek.;
(K:325sek.)

TT=11sek...12sek. (N: 18-22sek.)

fibrinogén=2,5g/L

vysledky hemokoagulaénych testov z 12/05/2004 (1. den po operacii):

APTT=103sek. (K=25-40sek.)

- korekcia s normalnou plazmou v pomere 1: 1 inkubacia 3min.: 47 sek.
(K:30sek.)

- korekcia s normalnou plazmou v pomere 1: 1, inkubécia 60 min.: 92 sek.
(K:325sek.)

FVIll: C=0,0181U/mL (N: 0,60-1,501U/mL)

FIX:C=0,871U/mL (N: 0,60-1,50 1U/mL)

titer inhibitora FVIII: 14 BU/mL

vysledky hemokoagulaénych testov z 24/05/2004 (pred resuttrou):

APTT =55sek. (N: 25-40sek.)

- korekcia s normalnou plazmou v pomere 1: 1, inkubécia 3min.: 34 sek.
(K:30sek.)

- korekcia s normalnou plazmou v pomere 1: 1, inkubécia 60 min.: 35 sek.
(K:32sek.)

FVIll:C=0,701U/mL (N: 0,60-1,501U/mL)

titer inhibitora FVIIl: 0,05 BU/mL

vysledky hemokoagulaénych testov z 28/05/2004 (po resuttire):
APTT=28sek. (N: 25-40sek.)

- korekcia s normalnou plazmou v pomere 1:1 a 3min.: 29 sek. (K: 30sek.)
- korekcia s normélnou plazmou v pomere 1:1 a 60 min.: 31 sek. (K: 32sek.)
FVIll:C=2,001U/mL (N: 0,60-1,501U/mL)

titer inhibitora FVIIl: 0,00 BU/mL

BU =Bethesda jednotky; FVIII: C=funkéné stanovenie FVIIl v plazme;

FIX: C=funkéné stanovenie FIX v plazme; INR=medzinarodny normalizovany
pomer (international normalized ratio); IU=medzinarodné jednotky; K=kontrola;
N=normalne hodnoty;

tivne priblizne u 2/3 pacientov>®. V pripade ich zlyhania
je mozné podavat iné imunosupresiva-skusa sa podavanie
azatioprinu, cyklosporinu, vinkristinu a anti-CD-20-mono-
klonalnej protilatky (rituximab)©’®. Popri uvedenych po-
stupoch je dolezita liecba zakladného ochorenia (maligni-
ty, autoimunitné ochorenia), ktora sama osebe moze viest
k uprave titru inhibitora.

V kazuistike opisujeme pripad nasej pacientky so ziska-
nou hemofiliou A, klinicky sa manifestujicou spontanny-
mi koZnymi krvacaniami a nahle spontanne vzniknutym
intramuskularnym krvacanim do m. gastrocnemii l.dx.
s priznakmi kompartmentového syndrému pravého pred-
kolenia, vyZadujucim urgentnu chirurgickil intervenciu.
Kompartmentovy syndrom je zapriCineny vzostupom tka-
nivového tlaku v uzavretom svalovom priestore vymedze-
nom fasciou pésobenim vonkajsSich (bandaz, zasypanie)
alebo vnutornych (krvacanie, edém) faktorov, ktory vedie
k ischémii a nekroze svalu.

Popis pripadu

M. G., narodena 16. juna 1932, pozorovala v decem-
bri 2003 spontanne vznikajuce krvacavé prejavy na kozi
hornych a dolnych koncatin, v tom Case po uraze aj krva-
canie do Tavého kolenného kibu, bola vykonana punkcia
a drenaz kibu, stav upraveny v priebehu 2 tyzdiov. Hemo-
koagulacné testy v decembri 2003 nepreukazali poruchu
krvného zrazania (tabul'ka 1). Pred decembrom 2003 kr-
vacavé prejavy nemala, absolvovala bez komplikacii niekol-
ko operaénych zakrokov (hysterektomia a ovarektémia pre
fibromyom a cysticku degeneraciu ovarii (r.1977), chole-
cystektomia pre cholecystolitiazu-r. 1982), dlhodobo bo-
la lieCena na ischemicku chorobu srdca a arterialnu hy-
pertenziu (od r.1982). Od januara 2004 do konca aprila
2004 bola bez krvacavych prejavov, za¢iatkom maja spo-
zorovala spontanne sa tvoriace hematomy na hornych kon-
Catinach. 9. maja 2004 v podvecernych hodinach po pre-
chadzke bez predchadzajuceho poranenia sa spontanne
objavila bolest a pocit palenia v pravom lytku. Bolest pre-
trvavala aj pocas nasledujuceho dna a v jeho priebehu pa-
cientka pozorovala puchnutie a zvi¢Sovanie objemu pravé-
ho lytka. Pre pretrvavanie tazkosti vyhladala vo vecernych
hodinach 10. maja 2004 lekarske oSetrenie. Bola vySetrena
na ambulancii akutneho prijmu a na chirurgickej klinike.
Pri fyzikalnom vySetreni sa zistil ploSny hematom v lavom
podbrusi, ako aj viaceré ploSné hematomy na hornych kon-
Catinach a rozsiahly ploSny hematém pravého stehna (ob-
razok 1). Pravé predkolenie bolo napéaté a tuhé, palpacne
bolestivé, s obvodom rozsirenym o 3cm v porovnani s l'a-
vym predkolenim. Homansov priznak bol vpravo pozitiv-
ny, akralne Casti pravej dolnej koncatiny boli teplé, perifér-
ne pulzy hmatné. Na obidvoch dolnych kon¢atinach boli
zistené varixy bez znamok zapalovych zmien. Na zaklade
klinického vysetrenia bolo vyjadrené podozrenie na spon-
tanne krvacanie do pravého predkolenia a na kompartmen-
tovy syndrom, nasledne bolo indikované sonografické vy-
Setrenie pravého predkolenia, ktoré preukazalo v oblasti
pravého m. gastrocnemii 2 vretenovité loziska-kranialnej-
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Sie s vel'kostou 2,8 x 3,5x 5 cm anechogénnym prizkom na
okraji a s pomerne vysokou echogenitou sved¢iacou s vy-
sokou pravdepodobnostou pre Cerstvo vzniknuty hema-
tom s pokracujucim krvacanim a kaudalnejsie s vel’kostou
2,7x3,6x7cm s nizSou echogenitou a laloCnatymi okraj-
mi bez znamok vyraznejSieho prekrvenia, co naznacCova-
lo skor starsi, parcialne kolikvovany hematom. Vzhladom
na stanovenu diagnozu a nevyhnutnu operaénu liecbu bol
stav pacientky konzultovany s hematologom. Na zaklade
vysledkov krvného obrazu a hemokoagula¢nych vySetreni
(krvny obraz: hemoglobin 99 g/L, hematokrit 0,31, leuko-
cyty 18,7x10°/L, trombocyty 121x 10°/L; hemokoagula¢-
né vySetrenia: PT 89 %, APTT 59 sekund, trombinovy cas
16 sekund) bola ako pravdepodobna pri¢ina krvacania sta-
novena koagulopatia zapri¢inena ziskanym inhibitorom
proti koagulaénému faktoru vnutornej cesty aktivacie pro-
trombinu so sekundarnou anémiou a konzumpciou zloziek
hemostazy pri pokracujucom krvacani. Dna 11. maja 2004
v rannych hodinach bola vykonana urgentna opera¢na re-
vizia, evakuacia a drenaz hematomu v oblasti m. gastroc-
nemii 1.dx. Predoperaéne, perioperacne a poopera¢ne po-
davana cCerstvo zmrazena plazma (spolu 6 transfuznych
jednotiek (TU)) a erytrocytova masa (spolu 7 TU), apliko-
vana antifibrinolytickda a hemostypticka liecba (PAMBA,
Dicynone). Napriek substitucnej a antifibrinolytickej liec-
be pretrvavalo pocas operacie chirurgicky nezastaviteIné
krvacanie, neumoznujuce sutiru opera¢nej rany. Zaklad-

Tabufka 2. Liecba pripravkom FEIBA a imunosupresivami

terapia krva- terapia inhibitora-imunosupresia
datum cania i .
FEIBA Dexametazon | Cyklofosfamid
12/05/2004 32mg/den
13/05 - 18/05/ 2x40001U/den
2004
19/05/2004 2x25001U/den
20/05/2004 2x25001U/den 200 mg/den
21/05/2004 2x20001U/den
22/05/2004 2x1500IU/den
23/05/2004 2x15001U/der 24mg/den
*24/05/2004 1x2000 IU rano
+1x30001U
vecer
**25/05/2004 1x20001U réno
+1x15001U
veder
26/05/2004 2x10001U/den
27/05/2004 2x10001U/den
28/05/2004 ukoncené poda- ukonéené poda-
vanie vanie
29/08/2004 16 mg/den
03/06-08/06/ 8mg/den; po-
2004 stupné vysadzo-
vanie
09/06/2004 ukonéené poda-
vanie

IU=medzinarodné jednotky; * def resutdry; ** 1. defi po resutre.

né hemokoagula¢né testy v den chirurgického zakroku po-
tvrdili pretrvavajucu poruchu hemokoagulacie (tabul'ka 1).
Po konzultacii s hematolégom bola pacientka prelozena
dna 12. maja 2004 na kliniku hematoldgie a transfuziolo-
gie (KHaT) s cielom diferencialnej diagnostiky a terapie
hemoragickej diatézy. Dna 12. maja 2004 boli opatovne zo-
pakované zakladné hemokoagulaéné testy, doplnené o sta-
novenie koagulacnej aktivity koagula¢nych faktorov VIII
(FVIIL:C) a IX (FIX:C). Testami preukazany nizky FVIII:
C (0,018 medzinarodnych jednotiek (IU)/mL), nasledne
doplnené vysetrenie inhibitora FVIII, ktorého titer bol sta-
noveny na 14 BU/mL (tabul'ka 1).

Lie¢ba podavana pocas hospitalizacie na KHaT sledo-
vala 2 ciele-eliminaciu ziskaného inhibitora FVIII a zasta-
venie krvacania. Eliminacia inhibitora bola zabezpeCena
imunosupresivnou liecbou-kombinaciou dexametazonu
v davke 0,5mg/kg/den a cyklofosfamidu v davke 200 mg/
den. Kontrola krvacania bola zabezpeCena substitu¢nou
liecbou-podavanim PCC FEIBA v davke 50 az 2001U/
kg/den, doplnenou aplikaciou hemostyptik (Dicynone),
detaily podavania imunosupresivnej a substituénej lie¢-
by st uvedené v tabul'ke 2. Anémia z krvnych strat stred-
ne tazkého stupna bola korigovana podavanim erytrocy-
tovej masy. PocCas aplikacie imunosupresivnej liecby bol
zaznamenany postupny vzostup FVIII:C a postupny po-
kles titra inhibitora FVIII-16. maja 2004 (4. den liecCby)
klesol na 10,00 BU/mL, 24. maja 2004 (12. den liecby) kle-
sol na 0,05BU/mL, 28. maja 2004 (16. den liecby) nebol

Obrazok 1. Rozsiahly plo§ny hematém pravého stehna

Obrazok 2. Resutura rany v celkovej narkéze bez klinicky zavaznejsieho kr-
véacania
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detekovatelny v plazme pacientky (tabul'ka 1). Po zahaje-
ni podavania pripravku FEIBA dochadzalo k postupnému
zmiernovaniu krvacania v mieste operacnej rany, cerstvé
krvacavé prejavy v mieste operacnej rany a ani v inej loka-
lizacii sa nepozorovali. V priebehu liecby bola pozorovana
postupna uprava koagula¢nych testov. Vymiznutie inhibi-
tora FVIII a zastavenie krvacania umoznilo 24. maja 2005
oSetrenie miesta krvacania a resutiru rany v celkovej nar-
kéze bez klinicky zavaznejSieho krvacania (obrazok 2).
V pooperacnom obdobi nebola pozorovana epizdda krva-
cania. Podavanie pripravku FEIBA a cyklofosfamidu bolo
ukoncené po normalizacii hemokoagulaénych parametrov
28. maja 2004 a v ten isty den bolo zahajené postupné vy-
sadzovanie glukokortikoidov.

Diskusia

Ziskana hemofilia A je asi v 50 % pripadov idiopaticka,
¢o znamena, Ze sa nepodari preukazat ochorenie, ktoré by
mohlo viest k tvorbe inhibitora a asi v 50% je zdruZena
s inymi, najcastejSie autoimunitnymi ochoreniami (najma
choroby spojivového tkaniva) a nadormi. U nasSej pacientky
sme v priebehu hospitalizacie patrali po pritomnosti tych-
to, ako aj dalSich ochoreni, zdruzenych so ziskanou hemo-
filiou A. Zobrazovacie metody (RTG vySetrenie hrudnika,
fibroskopia, sonografia abdoménu, moc¢ového mechura)
a ani vySetrenia onkologickych markerov (beta-2-mikro-
globulin, alfa-1-fetoprotein, karcinoembryonalny antigén,
CA 19-9, CA 15-3, CA 125, laktatdehydrogenaza, alkalic-
ka fosfataza) nepotvrdili pritomnost maligneho ochorenia.
Vysledky laboratornych vysetreni (sedimentacia erytrocy-
tov, C-reaktivny protein, mukoproteiny, antistreptolyzin O,
antinuklearne protilatky, imunoglobuliny, cirkulujuce imu-
nokomplexy, elektroforéza bielkovin, tyreotropny hormon,
trijodtyronin, tetrajodtyronin) nepotvrdili autoimunitné
ochorenie. Pacientka od decembra 2003, ked sa objavi-
li prvé krvacavé prejavy, uzivala nasledujuce lieky: Enap,
Betaloc, Vasocardin, Nitro-mack, Diclophenac Duo, Au-
lin, Vitacalcin, Evista, Ciprinol, Klacid, Dithiaden, Akti-
ferin, Agapurin, v decembri 2003 absolvovala oCkovanie
vakcinami INFLUVAC a PNEUMO 23. Je mozZné, Ze ne-
ziaducim uéinkom uzivania uvedenych liekov, resp. vakci-
nacie, mohol byt vznik inhibitora FVIII, pravdepodobnej-
Sie sa vSak zda, ze v tomto pripade iSlo o idiopaticky vznik
inhibitora FVIII.

Osobitnym problémom terapie ziskanej, ako aj vrode-
nej hemofilie A, je problematika invazivnych a operac-
nych zakrokov. Hemofilicki pacienti boli donedavna ope-
rovani v minimalnej miere, prakticky iba v nevyhnutnych,
zivot ohrozujucich situaciach. Vysledky studii z posled-
nych rokov poukazuju na skutocnost, zZe pri sucasnych
terapeutickych moznostiach je mozné, najma u elektiv-
nych vykonoch, zabezpecif dostatocnu hemostazu a vo-
pred odmietavy pristup k operaciam hemofilickych pa-
cientov nie je opodstatneny®!®!D, Substituéna liecba, pre
ktoru sa vhodnymi ukazuju byt najma pripravky rFVIla
a PCC, podavané pri urgentnych zakrokoch, a jej kombi-
nacia s imunosupresivnou lieCbou pri planovanych zakro-

koch, dokaze zabezpecit dostato¢né zrazanie krvi a obme-
dzit krvné straty, ako to dokumentuje aj nasa kazuistika.
V naSom pripade sme na substituciu pouzili preparat FE-
IBA od firmy Baxter. Ide o koncentrat aktivovaného pro-
trombinoveho komplexu, obsahujici najmé faktory I a VII
(prevazne v aktivovanej forme) a faktory IX a X (prevazne
v neaktivnej forme), ziskavany z plazmy darcov krvi. Pres-
ny mechanizmus poésobenia FEIBY nie je znamy, predpo-
klada sa, Ze posobi komplexne na urovni vnutornej, von-
kajSej aj spoloCnej cesty aktivacie protrombinu(?. Bezné
davkovanie sa v zavislosti od intenzity krvacania pohybu-
je vrozmedzi 50-100 jednotiek FEIBY na kilogram hmot-
nosti (U/kg), neodporuca sa podavat jednorazovo viac ako
100 U/kg a denna davka by nemala byt vacsia ako 200U/
kg. NajcastejSimi neziaducimi u¢inkami su alergické reak-
cie, obavanymi, aj ked pri reSpektovani maximalnych da-
vok raritnymi komplikaciami, st tromboembolické priho-
dy (infarkt myokardu, plticna embolia) a diseminovana
intravaskularna koagulacia?. Bezpe€nost kombinovania
FEIBY s pripravkami inych koagulacnych faktorov, najma
s rFVIla, nie je uspokojivo zodpovedana. Treba zdoraznit,
Ze v sucasnosti nie su ucinnost, indikacie a bezpecnost jed-
notlivych lieCebnych mozZnosti a preparatov jednoznac¢ne
stanovené a vyzaduju si d'alSie klinické studie.

Zaver

Ziskana hemofilia A, podobne ako inhibitory inych ko-
agulacnych faktorov, patri k zriedkavym, no zavaZznym,
Casto zivot ohrozujucim krvacavym ochoreniam, kto-
ré vyzaduju rychlu diagnostiku a adekvatnu liecbu. Pre-
to je potrebné u pacientov s typickymi krvacavymi prejav-
mi mysliet na moznost tohto ochorenia, priCom spravnost
diagnézy sa da vyrazne posilnit charakteristickym nale-
zom v bezne dostupnych a rychlo realizovatelnych he-
mokoagulaénych testoch (APTT, TT, PT). V pripade ne-
vyhnutného invazivneho zakroku je dolezité zabezpecit
adekvatnu substitu¢nu liecbu, najlepSie podavanim rFVIla
alebo PCC. Ziskana hemofilia A byva asi v 50 % pripadov
zdruZena s inymi ochoreniami, preto je potrebné u pacien-
tov s inhibitorom FVIII cielene patrat po priznakoch tych-
to ochoreni.
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