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Uvod: U pacientov s VWCH sa stretdvame s recidivujicimi a okultnymi ,,nejasnymi“ krvacaniami z
gastrointestindlneho traktu (GIT). Castou pri¢inou byva poéetnd angiodysplazia s heterogénnym,
nespecifickym endoskopickym obrazom. V poslednych rokoch bol potvrdeny vyznam vWF v
negativnej reguldcii an-giogenézy cestou vVWF- dependentnej negativnej modulacie receptora pre
vaskularny endotelovy rastovy faktor 2 (VEGFR-2).

Metddy: Diagnostika a liecba angiodysplazii vyZzaduje interdisciplinarny pristup. Lézie mdzu byt v
celom priebehu GIT, najcastejsie v céku, kolon ascendens, v tenkom ¢reve a zaludku. Pri diagnostike
sa Standardne realizuje gastrofibroskopia, enteroskopia, kolonoskopia, rektoskopia, videokapsulova
endoskopia, CT, angiografia a histologické vysetrenie. Napriek tomu sa zdroj krvacania ¢asto nenajde
a diagndzu angiodysplazie stanovime ,per exclusionem®”.

Lie¢ba akutneho GIT krvacania pri VWCH zahffia podanie terapeutickej davky koncentratu vWF/FVIII
(40-60 1U/kg), denne, az do zastavenia krvacania. Samozrejmostou je pokus o lokalne endoskopické
zastavenie krvacania. Chirurgicka resekcia ¢asti GIT je krajnym a neStandardnym rieSenim. Podla
stupfia anémie je indikovana hemoterapia erytrocytmi a/alebo ferroterapia. U¢inok D DAV P a
antifibrinolytik sa nepotvrdil, klinické skusenosti lieCby bypassovymi aktivitami su limitované. Z
hladiska predchadzania krvacavych recidiv bol dokazany benefit dlhodobej sekundarnej profylaxie
koncentratom vWF/FVIII. Davka 40-60 IU/kg 2-3-ktat tyZdenne potvrdila dobri hemostazeologicku
kontrolu. Alternativna liecba estrogénmi, progesteronom alebo somatostatinovym analégom -
Octreotidom je skusana v individualnych pripadoch. Do popredia zaujmu sa dostava tzv. moderna
antiangiogénna liecba Thalidomidom, Atorvastatinom a Bevacizumabom.

Vysledky: Opisujeme dva pripady pacientov s tazkou formou vWCH, typ Il a recidivujicimi
krvdcaniami z GIT na podklade angiodysplazie. U prvého pacienta sme riesili kriticki anemizaciu pri
opakovanych masivnych melénach a enteroragiach. Diagnostika angiodysplazii v hornej ¢asti tenkého
Creva bola problematickd a naro¢na. Endoskopicky obraz pri enteroskopii bol pozitivny, ale
nejednoznacny. Pocetnost a difizny charakter slizni¢nych lézii znemoZrioval Uplné zastavenie
krvacania. Tazky stav pacienta sme zvladli intenzivnou substitué¢nou lie€bou koncentratom vVWF/FVIII,
transfuziami erytrocytov a suportivnou liecbou. Aktudlne je pacient na trvalej profylaktickej liecbe
koncentratom vWF/FVIII v davke 30 IU/kg 2-3x tyZzdenne a poslednych 24 mesiacov je bez recidivy
GIT krvacania. V druhom pripade islo o starsiu pacientku, u ktorej sa posledné 4 roky intermitentne
opakuje lahka enteroragia z angiodysplazie rekta v intervale 3-6 mesiacov. Angiodysplastické Iézie su
v rektosko-pickom obraze typické, avsak nie pocetné, preto pri krvacani vidy dobre lokalne
osSetritelné argénkoagulaciou. Pacientka je na profylaktickej lie¢be koncentratom vWF/FVIII v davke
201U/ kg 2x tyzdenne. Pri lahkej anémii nevyZaduje transfuznu liecbu, intermitentne uziva p. o.
Zelezo.

Zaver: Angiodysplazia ako pricina zavaznych GIT krvacani u pacientov s VWCH zostava terapeutickou
vyzvou. Lézie su tazko endoskopicky zobrazitelné, ¢asto mnohopocetné. Substituéna liecba
koncentratom vWF/FVIII pocas akutneho krvacania nemusi byt G¢inna. Endoskopické zakroky
zastavia lokalne krvacanie, ale nevyriesia difuzne krvacanie a nezabrania recidivam. Zlatym
Standardom prevencie GIT krvacani u pacientov s VWCH a angiodysplaziou je dlhodoba sekundarna
profylakticka lie¢ba koncentratom vWF/FVIII.



