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Streszczenie

Nabyta hemofilia A jest rzadkq skazq osoczowq. W przeciwienstwie do wrodzonej hemofilii
A jest stwierdzana u obu plci, a czestosc jej wystepowania wzrasta wraz z wiekiem. Jest spo-
wodowana powstawaniem autoprzeciwcial przeciwko czynnikowi krzepniecia VIII. Nabyta
hemofilia moze miec charakter pierwotny lub wtorny. Jej przebieg kliniczny charakteryzuje
sig gwattownym rozwojem objawow skazy — masywnymi krwawieniami i w konsekwencji
wysokq smiertelnosciq. W opisanym przypadku pacjentka, 69-letnia, dzigki szybkiej diagnozie
byla skutecznie leczona z powodu ciezkie) AHA przy zastosowaniu rekombinowanego czynnika
krzepniecia VIla oraz leczenia immunosupresyjnego.

Stowa kluczowe: nabyta hemofilia A, zaburzenia krzepniecia, wydtuzenie czasu
czesciowej tromboplastyny po aktywacji, czynnik krzepniecia VIII, aPCC, rFVlla
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Wstep waty uktadowy (SLE, systemic lupus erythematosus),
' ' - reumatoidalne zapalenie stawow (RA, rheumatoid
Nabyta hemofilia A (AHA, acquired hemophilia A) arthritis) i zesp6! Sjogrena, jednakze w 50% przy-

jest rzadka skaza krwotoczna o podiozu autoim- padkow etiologia jest nieznana [2].

munologicznym spowodowana wytwarzaniem au- W przeciwiefstwie do wrodzonej hemofilii,
toprzeciwcial skierowanych przeciwko czynnikowi ktora wystepuje u mezczyzn, nabyta hemofilia
krzepniecia VIII [1]. Moze wystapi¢ w przebiegu dotyczy obu plci. Nabyta hemofilia, z czesto$cig
procesu nowotworowego, ciazy, w zwiazku z przyj- zachorowan 1,3-1,5 na milion rocznie, jest rzadka,
mowaniem niektoérych lekow oraz w chorobach au- ale bardzo powazng choroba, w ktorej czesto wy-
toimmunologicznych, takich jak toczeh rumienio- stepuje powazne krwawienie (w 70% przypadkow),
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Rycina 1. Masywne krwawienie do tkanki podskérnej

a $miertelno$¢ wynosi 5-10%. Smiertelno$¢ moze
by¢ znaczaco wyzsza i siegnaC ponad 40% w przy-
padku pdznego rozpoznania, nieprawidlowego
leczenia oraz w wyniku powiklan krwotocznych
w trakcie leczenie chirurgicznego [3]. Jest to istot-
na przyczyna, dla ktorej lekarze rodzinni i specja-
liSci musza szybko rozpoznac typowe manifestacje
kliniczne AHA, do ktorych zalicza sie samoistne
krwiaki podskorne, Srodmie$niowe 1 do tkanek
miekkich oraz nadmierne krwawienie podczas
zabiegow chirurgicznych [4].

Opis przypadku

Pacjentka 69-letnia, chorujaca na reumatoi-
dalne zapalenie stawow od 25 lat, zostala przyjeta
do Kliniki Hematologii 1 Transplantologii (KHiT)
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdan-
sku z powodu krwawienia z nosa oraz masywnego
krwawienia do tkanki podskornej i mieéni (ryc. 1).
Pacjentka nie doznata urazu, nie chorowala na
skaze krwotoczng oraz nie przyjmowala lekow
przeciwkrzepliwych.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono
nieoznaczalnie niska aktywno§¢ czynnika VIII,
izolowane wydiuzenie czasu czeSciowej trom-
boplastyny po aktywacji (aPTT, activated partial
thromboplastin time) — 55 s (zakres: 27-37 s) oraz
niedokrwisto$¢ — stezenie hemoglobiny wynosito
9,1 g/dl (zakres 12,0-16,0 g/dl). Badanie w kierun-
ku antykoagulantu toczniowego bylo negatywne.
W celu potwierdzenia rozpoznania AHA wykonano
test korekcji, w ktorym aPTT nie ulegl normali-
zacji. W wykonanym oznaczeniu za pomocg testu

Bethesda miano inhibitora wynosito 19 jednostek
Bethesda/ml (BU/ml).

Pacjentka byta leczona zgodnie z wytycznymi
[5, 6], przy uzyciu rekombinowanego koncentratu
aktywowanego czynnika VII (rFVIIa, recombinant
activated factor VII) w dawce 90 pug/kg mc. co
3 godziny oraz lek6w immunosupresyjnych: pulséw
cyklofosfamidu w dawce 1000 mg raz w tygodniu
oraz prednisolonu w dawce 1 mg/kg mc. raz dzien-
nie. Po uzyskaniu stabilizacji stezenia hemoglobiny
oraz braku aktywnego krwawienia odstepy czasu
miedzy podaniami rFVIIa byly stopniowo wydtu-
zane. W trakcie leczenia obserwowano stopniowa
redukcje miana inhibitora oraz wzrost aktywno§ci
czynnika krzepniecia VIII. Po uzyskaniu normali-
zacji aktywnoSci czynnika krzepniecia VIII zakon-
czono terapie rFVIIa. Nie obserwowano ponownie
aktywnego krwawienia. Podczas hospitalizacji nie
zaistniala potrzeba dodatkowego wigczenia terapii
przy uzyciu koncentratu aktywowanych czynnikow
krzepniecia zespotu protrombiny (aPCC, activated
prothrombin complex concentrate).

Dyskusja

W opisanym przypadku pacjentka z AHA
w przebiegu reumatoidalnego zapalenia stawow
z masywnym krwawieniem do tkanki podskornej
1 mie$ni oraz krwawieniem z nosa zostala skutecz-
nie wyleczona dzieki szybkiej diagnozie i wdrozeniu
leczenia. Nalezy podkres§lié, ze w celu zmniejszenia
SmiertelnoSci, szpitale musza dysponowaé mozli-
wos$cig wlgczenia leczenia czynnikami omijajagcymi
(rFVIla i/lub aPCC) oraz wykonania testu korekcji
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osocza calodobowo, takze w trybie dyzurowym.
Ponadto istnieje potrzeba zwiekszania §wiadomosci
personelu medycznego na temat AHA.

Konflikt interesow

Autorzy deklaruja, ze badanie zostalo przepro-

wadzone przy braku jakichkolwiek komercyjnych
relacji finansowych, ktére mozna by uznac za po-
tencjalny konflikt interesow.
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