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Nabyta hemofilia

Acquired haemophilia

Jerzy Windyga

Instytut Hematologii 1 Transfuzjologii

Streszczenie

Celem tego krotkiego opracowania jest przedstawienie algorytmu postepowania z chorym na

nabytg hemofilie A.

Stowa kluczowe: nabyta hemofilia, rVila, aPCC

Abstract

J. Transf. Med. 2010; 4: 131-132

The aim of this short report is to present the management algorithm of acquired haemophilia A

patients.
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Nabyta hemofilia (AH, acquired haemophilia)
jest ciezka skaza krwotoczng, wywolana przez na-
gle pojawiajace sie autoprzeciwciala uposledzajace
funkcje czynnika krzepniecia VIII (cz. VIII). Na AH
choruja zar6wno mezczyzni, jak i kobiety. Jest to
rzadka choroba, gdyz szacowana roczna zapadalno§¢
oscyluje wokoét 1-2 osob na milion. W obrazie kli-
nicznym dominujg samoistne i pourazowe rozlegte
wynaczynienia krwi pod skora, rzadziej obfite krwa-
wienia Sluzowkowe czy masywny krwotok bezpo-
Srednio zagrazajacy zyciu.

Odsetek zgonow spowodowanych nadmiernym
krwawieniem w przebiegu AH waha sie od 8 do
22%. W ponad potowie przypadk6w nabyta hemofi-
lia ma charakter idiopatyczny. Wsrod chorob 1 sta-
now klinicznych sprzyjajacych wystapieniu AH na-
lezy przede wszystkim wymieni¢ nowotwory zlo§-
liwe, procesy autoimmunologiczne oraz okres
1-4 miesiecy po porodzie (tzw. AH zwigzana z ciaza
1 pologiem).

Poza kobietami w wieku rozrodczym, na AH
najczeSciej choruja osoby powyzej 60. roku zycia.
Nabyta hemofilia jest wyjatkowa rzadkoScig wsrod
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dzieci. Szybkie ustalenie rozpoznania i natychmia-
stowe wlaczenie odpowiedniego leczenia czesto
decyduja o zyciu pacjenta.

Charakterystyczne dla AH jest przediuzenie
czasu czeSciowej tromboplastyny po aktywacji
(APTT, activated partial thromboplastin time) przy
prawidiowych wynikach pozostatych badan przesie-
wowych hemostazy (liczby plytek krwi, czas6w pro-
trombinowego 1 trombinowego oraz zawartoSci fi-
brynogenu). O ostatecznym rozpoznaniu nabyte;j
hemofilii decyduje oznaczenie miana przeciwcial
neutralizujacych cz. VIII.

W leczeniu krwawien stosuje sie rekombino-
wany aktywowany czynnik VII (rVIIa) oraz aktywo-
wane czynniki zespolu protrombiny (aPCC, activa-
ted prothrombin complex concentrate). Przetoczenia
S§wiezo mrozonego osocza i krioprecypitatu sa nie-
skuteczne. Zastosowanie lekOw immunosupresyj-
nych pozwala u wiekszo$ci pacjentow z nabyta he-
mofilia wyeliminowaé autoprzeciwciala 1 przywro-
ci¢ prawidlowa aktywno$é cz. VIII w osoczu.
Strategie postepowania w nabytej hemofilii przed-
stawiono na rycinie 1.
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Nagte wystapienie skazy krwotocznej
Przedtuzenie APTT przy prawidtowym PT i TT
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Leczenie krwawienia:
— rVlla 90 pg/kg co 2-3 h Y

(leczenie pierwszego wyboru

. : Leczenie eliminujace inhibitor™”
w wielu sytuacjach)** 13

lub »  Przy braku przeciwwskazan
— aPCC 50-100 j./kg co 8-12 h jak najszybciej po potwierdzeniu
(maks. dawka dobowa 200 j./kg) obecnosci inhibitora cz. VIII

az do zatrzymania krwawienia

Leki o niepewnej skutecznosci:

desmopresyna i/lub duze dawki koncentratu cz. VIII
pod warunkiem uzyskania hemostatycznej
aktywnosci cz. VIIl w osoczu

*krew pobrana na cytrynian w celu uzyskania ubogoptytkowego osocza, ktére mozna przechowywac¢ w temp. od —20°C do —80°C

**mniejsza liczba powikfan zakrzepowych (Buczma A., Windyga J. Pol. Arch. Med. Wewn. 2007; Ehrlich H.J. Haemophilia 2002; von Depka M.
Intensive Care Med. 2002); bez przeciwwskazan do jednoczesnego leczenia antyfibrynolitycznego (Buczma A., Windyga J. Pol. Arch. Med. Wewn.
2007; Huth-Kahne A. Haematologica 2009); preferowane preparaty rekombinowane v. osoczopochodne (Toschi V. Intern. Emerg. Med. 2010);
bardziej wiasciwy dla kobiet w okresie poporodowym (Huth-Kiihne A. Haematologica 2009)

*oznaczenie aktywnosci czynnikow krzepniecia szlaku wewnatrzpochodnego, wykluczenie innych przyczyn izolowanego przedtuzonego APTT
**najczesciej prednizon z CTX lub bez CTX, rytuksymab, indukcja immunotolerancji

AHA — nabyta hemofilia A; aPCC — koncentrat aktywowanych czynnikdw zespotfu protrombiny; APTT — czas czesciowej tromboplastyny

po aktywacji; PT — czas protrombinowy; TT — czas trombinowy; cz. VIl — czynnik VIII; CTX — cyklofosfamid; j.B. — jednostka Bethesda;

rVlla — rekombinowany aktywowany czynnik VII; NLPZ — niesteroidowe leki przeciwzapalne

Rycina 1. Algorytm postepowania z chorym na nabytg hemofilie A

Figure 1. Treatment algorithm of acquired haemophilia A patients
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