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Streszczenie
Nabyta hemofilia A jest rzadką skazą osoczową. W przeciwieństwie do wrodzonej hemofilii 
A jest stwierdzana u obu płci, a częstość jej występowania wzrasta wraz z wiekiem. Jest spo-
wodowana powstawaniem autoprzeciwciał przeciwko czynnikowi krzepnięcia VIII. Nabyta 
hemofilia może mieć charakter pierwotny lub wtórny. Jej przebieg kliniczny charakteryzuje 
się gwałtownym rozwojem objawów skazy — masywnymi krwawieniami i w konsekwencji 
wysoką śmiertelnością. W opisanym przypadku pacjentka, 69-letnia, dzięki szybkiej diagnozie 
była skutecznie leczona z powodu ciężkiej AHA przy zastosowaniu rekombinowanego czynnika 
krzepnięcia VIIa oraz leczenia immunosupresyjnego. 
Słowa kluczowe: nabyta hemofilia A, zaburzenia krzepnięcia, wydłużenie czasu  
częściowej tromboplastyny po aktywacji, czynnik krzepnięcia VIII, aPCC, rFVIIa
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Należy cytować wersję pierwotną.

Wstęp

Nabyta hemofilia A (AHA, acquired hemophilia A)  
jest rzadką skazą krwotoczną o podłożu autoim-
munologicznym spowodowaną wytwarzaniem au-
toprzeciwciał skierowanych przeciwko czynnikowi 
krzepnięcia VIII [1]. Może wystąpić w przebiegu 
procesu nowotworowego, ciąży, w związku z przyj-
mowaniem niektórych leków oraz w chorobach au-
toimmunologicznych, takich jak toczeń rumienio-

waty układowy (SLE, systemic lupus erythematosus), 
reumatoidalne zapalenie stawów (RA, rheumatoid 
arthritis) i zespół Sjögrena, jednakże w 50% przy-
padków etiologia jest nieznana [2]. 

W przeciwieństwie do wrodzonej hemofilii, 
która występuje u mężczyzn, nabyta hemofilia 
dotyczy obu płci. Nabyta hemofilia, z częstością 
zachorowań 1,3–1,5 na milion rocznie, jest rzadką, 
ale bardzo poważną chorobą, w której często wy-
stępuje poważne krwawienie (w 70% przypadków), 
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a śmiertelność wynosi 5–10%. Śmiertelność może 
być znacząco wyższa i sięgnąć ponad 40% w przy-
padku późnego rozpoznania, nieprawidłowego 
leczenia oraz w wyniku powikłań krwotocznych 
w trakcie leczenie chirurgicznego [3]. Jest to istot-
na przyczyna, dla której lekarze rodzinni i specja-
liści muszą szybko rozpoznać typowe manifestacje 
kliniczne AHA, do których zalicza się samoistne 
krwiaki podskórne, śródmięśniowe i do tkanek 
miękkich oraz nadmierne krwawienie podczas 
zabiegów chirurgicznych [4]. 

Opis przypadku

Pacjentka 69-letnia, chorująca na reumatoi-
dalne zapalenie stawów od 25 lat, została przyjęta 
do Kliniki Hematologii i Transplantologii (KHiT) 
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdań-
sku z powodu krwawienia z nosa oraz masywnego 
krwawienia do tkanki podskórnej i mięśni (ryc. 1).  
Pacjentka nie doznała urazu, nie chorowała na 
skazę krwotoczną oraz nie przyjmowała leków 
przeciwkrzepliwych. 

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono 
nieoznaczalnie niską aktywność czynnika VIII, 
izolowane wydłużenie czasu częściowej trom-
boplastyny po aktywacji (aPTT, activated partial 
thromboplastin time) — 55 s (zakres: 27–37 s) oraz 
niedokrwistość — stężenie hemoglobiny wynosiło 
9,1 g/dl (zakres 12,0–16,0 g/dl). Badanie w kierun-
ku antykoagulantu toczniowego było negatywne. 
W celu potwierdzenia rozpoznania AHA wykonano 
test korekcji, w którym aPTT nie uległ normali-
zacji. W wykonanym oznaczeniu za pomocą testu 

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

Pacjentka była leczona zgodnie z wytycznymi 
[5, 6], przy użyciu rekombinowanego koncentratu 
aktywowanego czynnika VII (rFVIIa, recombinant 
activated factor VII) w dawce 90 µg/kg mc. co  
3 godziny oraz leków immunosupresyjnych: pulsów 
cyklofosfamidu w dawce 1000 mg raz w tygodniu 
oraz prednisolonu w dawce 1 mg/kg mc. raz dzien-
nie. Po uzyskaniu stabilizacji stężenia hemoglobiny 
oraz braku aktywnego krwawienia odstępy czasu 
między podaniami rFVIIa były stopniowo wydłu-
żane. W trakcie leczenia obserwowano stopniową 
redukcję miana inhibitora oraz wzrost aktywności 
czynnika krzepnięcia VIII. Po uzyskaniu normali-
zacji aktywności czynnika krzepnięcia VIII zakoń-
czono terapię rFVIIa. Nie obserwowano ponownie 
aktywnego krwawienia. Podczas hospitalizacji nie 
zaistniała potrzeba dodatkowego włączenia terapii 
przy użyciu koncentratu aktywowanych czynników 
krzepnięcia zespołu protrombiny (aPCC, activated 
prothrombin complex concentrate). 

Dyskusja

W opisanym przypadku pacjentka z AHA 
w przebiegu reumatoidalnego zapalenia stawów 
z masywnym krwawieniem do tkanki podskórnej 
i mięśni oraz krwawieniem z nosa została skutecz-
nie wyleczona dzięki szybkiej diagnozie i wdrożeniu 
leczenia. Należy podkreślić, że w celu zmniejszenia 
śmiertelności, szpitale muszą dysponować możli-
wością włączenia leczenia czynnikami omijającymi 
(rFVIIa i/lub aPCC) oraz wykonania testu korekcji 

Rycina 1. Masywne krwawienie do tkanki podskórnej
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osocza całodobowo, także w trybie dyżurowym. 
Ponadto istnieje potrzeba zwiększania świadomości 
personelu medycznego na temat AHA. 

Konflikt interesów

Autorzy deklarują, że badanie zostało przepro-
wadzone przy braku jakichkolwiek komercyjnych 
relacji finansowych, które można by uznać za po-
tencjalny konflikt interesów.
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