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Nabyta hemofilia

Acquired haemophilia

Jerzy Windyga

Instytut Hematologii i Transfuzjologii

Streszczenie
Celem tego krótkiego opracowania jest przedstawienie algorytmu postępowania z chorym na
nabytą hemofilię A.
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Abstract
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 ciężką skazą krwotoczną, wywołaną przez na-
gle pojawiające się autoprzeciwciała upośledzające
funkcję czynnika krzepnięcia VIII (cz. VIII). Na AH
chorują zarówno mężczyźni, jak i kobiety. Jest to
rzadka choroba, gdyż szacowana roczna zapadalność
oscyluje wokół 1–2 osób na milion. W obrazie kli-
nicznym dominują samoistne i pourazowe rozległe
wynaczynienia krwi pod skórą, rzadziej obfite krwa-
wienia śluzówkowe czy masywny krwotok bezpo-
średnio zagrażający życiu.

Odsetek zgonów spowodowanych nadmiernym
krwawieniem w przebiegu AH waha się od 8 do
22%. W ponad połowie przypadków nabyta hemofi-
lia ma charakter idiopatyczny. Wśród chorób i sta-
nów klinicznych sprzyjających wystąpieniu AH na-
leży przede wszystkim wymienić nowotwory złoś-
liwe, procesy autoimmunologiczne oraz okres
1–4 miesięcy po porodzie (tzw. AH związana z ciążą
i połogiem).

Poza kobietami w wieku rozrodczym, na AH
najczęściej chorują osoby powyżej 60. roku życia.
Nabyta hemofilia jest wyjątkową rzadkością wśród

dzieci. Szybkie ustalenie rozpoznania i natychmia-
stowe włączenie odpowiedniego leczenia często
decydują o życiu pacjenta.

Charakterystyczne dla AH jest przedłużenie
czasu częściowej tromboplastyny po aktywacji
(APTT, activated partial thromboplastin time) przy
prawidłowych wynikach pozostałych badań przesie-
wowych hemostazy (liczby płytek krwi, czasów pro-
trombinowego i trombinowego oraz zawartości fi-
brynogenu). O ostatecznym rozpoznaniu nabytej
hemofilii decyduje oznaczenie miana przeciwciał
neutralizujących cz. VIII.

W leczeniu krwawień stosuje się rekombino-
wany aktywowany czynnik VII (rVIIa) oraz aktywo-
wane czynniki zespołu protrombiny (aPCC, activa-
ted prothrombin complex concentrate). Przetoczenia
świeżo mrożonego osocza i krioprecypitatu są nie-
skuteczne. Zastosowanie leków immunosupresyj-
nych pozwala u większości pacjentów z nabytą he-
mofilią wyeliminować autoprzeciwciała i przywró-
cić prawidłową aktywność cz. VIII w osoczu.
Strategię postępowania w nabytej hemofilii przed-
stawiono na rycinie 1.
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*krew pobrana na cytrynian w celu uzyskania ubogopłytkowego osocza, które można przechowywać w temp. od –20°C do –80°C
**mniejsza liczba powikłań zakrzepowych (Buczma A., Windyga J. Pol. Arch. Med. Wewn. 2007; Ehrlich H.J. Haemophilia 2002; von Depka M.
Intensive Care Med. 2002); bez przeciwwskazań do jednoczesnego leczenia antyfibrynolitycznego (Buczma A., Windyga J. Pol. Arch. Med. Wewn.
2007; Huth-Kühne A. Haematologica 2009); preferowane preparaty rekombinowane v. osoczopochodne (Toschi V. Intern. Emerg. Med. 2010);
bardziej właściwy dla kobiet w okresie poporodowym (Huth-Kühne A. Haematologica 2009)
#oznaczenie aktywności czynników krzepnięcia szlaku wewnątrzpochodnego, wykluczenie innych przyczyn izolowanego przedłużonego APTT
##najczęściej prednizon z CTX lub bez CTX, rytuksymab, indukcja immunotolerancji
AHA — nabyta hemofilia A; aPCC — koncentrat aktywowanych czynników zespołu protrombiny; APTT — czas częściowej tromboplastyny
po aktywacji; PT — czas protrombinowy; TT — czas trombinowy; cz. VIII — czynnik VIII;  CTX — cyklofosfamid; j.B. — jednostka Bethesda;
rVIIa — rekombinowany aktywowany czynnik VII; NLPZ — niesteroidowe leki przeciwzapalne

Rycina 1. Algorytm postępowania z chorym na nabytą hemofilię A

Figure 1. Treatment algorithm of acquired haemophilia A patients


