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Streszczenie
Nabyta hemofilia A to skaza krwotoczna o podiozu autoimmunologicznym, ktorej leczenie
obeymuje immunosupresje 1 leczenie omiyjajgce inhibitor, miedzy innymi rekombinowanym
czynnikiem VIla (rFVIla). Czas poltrwania rFVIla jest krotki, co wymaga czestej podazy
leku w celu utrzymania hemostazy. Zapewnienie cigglego wlewu z pompy infuzyjnej zamiast
podazy bolusow moze sig okazac nie tylko korzystne czasowo i finansowo, ale rowniez bardziej
bezpieczne dla pacjenta ze wzgledu na mozliwosc utrzymania statego poziomu czynnika omi-
Jjajgcego inhibitor.
Zazwyczay vFVIIa jest podawany dozylnie poprzez cewnik wprowadzany obwodowo. Ciekawq
alternatywe dla pacjentow poddawanym leczeniu dozylnemu lub dla 0sob z trudnym dostepem
naczyniowym stanowi wklucie posrednie (midline insertion). Zalozenie takiego wklucia jest
bezpieczniejsze dla pacjenta, a ryzyko infekcji mozna porownac z ryzykiem przy zastosowaniu
innych obwodowych cewnikow zylnych. Zastosowanie techniki wkiucia posredniego stanow:
mmniejsze zagrozenie dla pacjentow 1 pozwala obnizyc koszty leczenia.
W niniejszym artykule przedstawiono przypadek pacjentki z nabytq hemofiliq A, ktorej poda-
wano rFVIla przez cewnik posredni (midline) przy uzyciu pompy infuzyjnej.
Stowa kluczowe: nabyta hemofilia A; pompa infuzyjna; rekombinowany czynnik Vlla;
wktucie posrednie (midline)
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Wstep

Nabyta hemofilia A (AHA, acquired haemophi-
lia A) jest skaza krwotoczng spowodowang reakcja
autoimmunologiczng pomiedzy autoprzeciwciatami
(inhibitorami) a czynnikiem VIII (FVIII). Wystepuje
gléwnie u pacjentow w podesztym wieku z choro-
bami wspblistniejgcymi, a takze u kobiet w okresie
okolociazowym, czesto powodujac ciezkie i dtugo-
trwale krwawienia [1, 2].

Nabyta hemofilia A jest rzadkim, ale ciezkim
zaburzeniem krzepniecia. Nie ma Scislej zalezno-
§ci pomiedzy aktywnoScig czynnika VIII w osoczu
a intensywnoscia skazy krwotocznej. Leczeniem
z wyboru jest stosowanie czynnikdw omijajacych,
takich jak rekombinowany czynnik VIla (rFVIla,
recombinant factor VIII), koncentrat aktywowa-
nego kompleksu protrombiny (aPCC, activated
prothrombin complex concentrate) lub stosunkowo
nowa opcja lecznicza — rekombinowany wieprzowy
czynnik VIII (rpFVIII, recombinant porcine factor
VIII) wraz z lekami immunosupresyjnymi, takimi
jak prednizon, cyklofosfamid lub rytuksymab [3].

Ze wzgledu na krotki czas poltrwania czynni-
koéw omijajacych, takich jak rFVIIa (2,8 h iz vivo dla
rFVIla), utrzymanie hemostazy wymaga czestego
podawania leku w bolusach [4]. W niektorych
badaniach autorzy omawiajg zastosowanie pompy
infuzyjnej do automatycznego podawania bolusow
u chorych na AHA [4-6]. Zapewnienie ciggtego po-
dawania bolusoéw pacjentom z AHA moze sie okazaé
nie tylko bardziej efektywne czasowo, ale rowniez
bezpieczniejsze dla pacjenta, poniewaz umozliwia
utrzymanie stalego poziomu $rodka omijajacego
w ustroju [4-6].

Rekombinowany czynnik VIIa jest podawany
dozylnie zazwyczaj przez obwodowy cewnik zyl-
ny. Jesli pacjent wymaga przediuzonego leczenia
dozylnego lub jesli zalozenie obwodowego cewnika
zylnego nie jest mozliwe, dobrym rozwiazaniem
moze by¢ tak zwane wklucie posrednie midline
(MC, midline catheter) [7]. Zalozenie takiego cew-
nika przy 16zku chorego nie wymaga kontroli ra-
diologicznej, a profil bezpieczenstwa krwawienia
nie odbiega od profilu bezpieczenstwa dla innych
cewnikow zylnych [8].

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek
chorej na AHA, u ktorej zastosowano rFVIla po-
dawany przez cewnik poSredni (wklucie posrednie
midline) 1 przy uzyciu pompy infuzyjnej.

Opis przypadku

Kobiete rasy kaukaskiej, w wieku 74 lat, przy-
jeto na Oddzial Hematologii Ogdlnej z powodu
obserwowanych od kilku dni wybroczyn koficzyn
gbornych i dolnych. Przed przyjeciem na oddziat
pacjentka przebywata w szpitalu powiatowym z po-
wodu sepsy i zostala przekierowana ze wzgledu na
podejrzenie AHA.

W wywiadzie stwierdzono: zakazenie Esche-
richia coli, zapalenie ptuc, zakazenie drog moczo-
wych, przewlekla chorobe nerek, nadci$nienie
tetnicze, przewlekla niewydolno$¢ serca, miaz-
dzyce, astme oskrzelows, niedoczynnos¢ tarczycy,
depresje, objawy zespolu pozapiramidowego oraz
niedobo6r kwasu foliowego.

Przy przyjeciu stwierdzono rozlegle podskorne
wybroczyny na konczynach gornych i dolnych oraz
po bokach klatki piersiowej (ryc. 1-3). W badaniach
laboratoryjnych stwierdzono wydtuzony czas czes-
ciowej tromboplastyny po aktywacji (aPTT, activa-
ted partial thromboplastin time) wynoszacy 104,9 s
(zakres normy 25,4-36,9 s). Nie stwierdzono
maloplytkowoSci, miedzynarodowy wspolczynnik
znormalizowany (INR, international normalized
ratio) 1 czas trombinowy (TT, thrombin time) byly
w zakresie normy. Poziom czynnika VIII byt ponizej
1%, a miano inhibitora wobec ludzkiego czynnika
VIII wynosito 4,9 j.B/ml (norma < 0,5 j.B/ml).

U pacjentki rozpoznano AHA i wdrozono na-
stepujace leczenie: czynnik omijajacy — rekombi-
nowany ludzki czynnik krzepniecia VIla — eptacog
alfa (0,09 mg/kg dozylnie [i.v., intravenous]) poda-
wany przy uzyciu pompy infuzyjnej, z 3-godzinnymi
odstepami pomiedzy bolusami, oraz eliminacje
inhibitora — prednizon (1 mg/kg dziennie). Ze
wzgledu na brak mozliwosci zatozenia obwodo-
wego cewnika zylnego posltuzono sie cewnikiem
poSrednim midline.

Odstepy pomiedzy dawkami rFVIIa stopniowo
zwiekszano do 4 godzin 1 6 godzin, a ostatecznie
zaczeto podawac lek w pojedynczych bholusach.
W leczeniu hemostatycznym wprowadzono czynnik
wieprzowy i preparat zespolu czynnikow krzepnie-
cia przeciw inhibitorowi czynnika VIII ze wzgledu
na nasilenie niedokrwisto$ci 1 zwiekszone zapo-
trzebowanie na czynnik VIII. Leczenie eradykujace
rozszerzono rowniez o cyklofosfamid, a nastepnie
o rytuksymab, co pozwolilo wyeliminowac inhibitor
1 uzyskac wzrost warto$ci czynnika VIII.
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Rycina 1. Rozlegta wybroczyna lewej konczyny gérne;j

Rycina 2. Rozlegta wybroczyna prawej konczyny gornej

Dyskusja

Podaz rFVIla za pomoca pompy infuzyjnej
jest metoda nowatorska, ale obiecujacag. W wielu
badaniach przedstawiono korzystne efekty hemo-
statyczne u pacjentéw, ktorym podaje sie czynniki
krzepniecia, takie jak czynnik VIII lub rFVIIa, za
pomoca pompy infuzyjnej zamiast w postaci bolu-
s6w w odpowiednich odstepach [9]. Dawkowanie
rFVIIa przez pompe infuzyjng jest bardziej precy-
zyjne. Podawanie rFVIIa w postaci wstrzyknieé
(w bolusie) wigze sie z zaokraglaniem dawki do
najblizszej liczby calkowitej, natomiast przy za-
stosowaniu pompy infuzyjnej pacjenci otrzymuja

Rycina 3. Rozlegta wybroczyna konczyny dolnej

precyzyjnie wyliczong, stala dawke preparatu [6].
Precyzyjnie wyliczona dawka przektada sie na
zmniejszenie wydatkow zwigzanych z terapig, a dla
pacjenta jest to bardzo korzystne, poniewaz nie
trzeba go wybudzaé w nocy po to, by wstrzyknaé
kolejng dawke leku [6].

State dawki 1 odstepy czasowe nie tylko za-
pewniaja dokladniejsze, bardziej skuteczne i pewne
podawanie lekow, ale rowniez odcigzaja personel
szpitalny w ich pracy, a tym samym przyczynia-
ja sie do zminimalizowania ryzyka wystgpienia
btedu ludzkiego [5]. Zgodnie z badaniem Pollarda
1 wsp., calkowity czas pracy pielegniarki zwigzany
z rekonstytuowaniem i podawaniem rFVIla moz-
na zredukowaé do 1-2 godzin dziennie (zamiast
3-6 godzin) wylacznie dzieki zamianie metody
podawania rFVIIa (uzycie pompy infuzyjnej zamiast
jednorazowych wstrzykniec) [6].

Pod wzgledem czasu poSwieconego opiece nad
pacjentem, podawanie rFVIla przez pompe infuzyj-
na jest rowniez korzystniejsze w odniesieniu do
rpFVIII, ktory jest stosunkowo nowym Srodkiem
omijajacym [3]. Dawka rpFVIII powinna odpowia-
dac poziomowi FVIII, ktory nalezy monitorowaé
w trakcie leczenia. W celu dostosowania dawki
rpFVIII nalezy dokonaé wielokrotnych pomiarow
czynnika VIII [10]. Rekombinowany czynnik VIIa
podawany w pompie infuzyjnej jest stabilny pod
wzgledem fizycznym 1 chemicznym przez okres
ponad 24 godzin, dlatego pomiar tego czynnika
u pacjenta wystarczy zrobié raz dziennie [11].
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Odsetek odpowiedzi (%)

Bolus Pompa infuzyjna X

Metoda podawania

Rycina 4. Preferencje personelu pielegniarskiego dotyczgce
sposobu podazy rekombinowanego czynnika Vlla. O$ x
odpowiada metodzie podawania, a 0$ y odpowiada procen-
towi odpowiedzi

Poziom trudnosci

Odsetek odpowiedzi (%)

Rycina 5. Ocena personelu pielegniarskiego dotyczaca ska-
li trudnos$ci podazy rekombinowanego czynnika Vlla przez
pompe infuzyjng. O$ x odpowiada procentowi odpowiedzi,
a o$ y odpowiada poziomowi trudnosci (od 1— bardzo tatwy
do 5 — bardzo trudny)

Autorzy niniejszego artykulu przeprowadzili
ankiete wsrod 10 czlonkow personelu pielegniar-
skiego zatrudnionego na Oddziale Hematologii
Ogolnej w Lodzi w celu oceny ich preferencji do-
tyczacych sposobu podawania rFVIIa. Osiemdzie-

sigt procent ankietowanych uznalo, ze podawanie
rFVIIa w pompie infuzyjnej jest wygodniejsze niz
stosowanie boluso6w w odstepie 4 godzin. Polowa
ankietowanych ocenila podawanie rFVIla w pom-
pie infuzyjnej jako metode bardzo prostg (1/5 pkt),
natomiast tylko 10% ocenilo ja jako bardzo trudng
(5/5 pkt). Wérbd zalet podawania bolusa w po-
roéwnaniu z uzyciem pompy infuzyjnej wiekszo§¢é
ankietowanych wymienita brak statego podlacze-
nia pacjenta do pompy infuzyjnej, natomiast 60%
wskazalo podawanie leku w Scisle okreSlonych
odstepach czasu jako najwiekszg zalete pompy
infuzyjnej (ryc. 4-5).

Rekombinowany czynnik VIIa mozna podawac
przez wklucie obwodowe, jednak w sytuacji prze-
diuzajacego sie dozylnego leczenia lub trudnego
dostepu do naczyn obwodowych chorych kwalifi-
kuje sie do wktucia posredniego (MC) [7]. Cewniki
posrednie charakteryzuja sie dluzszym czasem
uzytkowania i rzadziej ulegaja awarii w porownaniu
z innymi rodzajami cewnikow. Mozna je zaktadac
przy 16zku chorego, nie wymagaja kontroli rentge-
nowskiej [8] 1 cechujg sie sie wysokim odsetkiem
udanych pierwszorazowych prob zakladania oraz
niskim odsetkiem powikian. Wykazano, ze ryzyko
zakazen krwi zwigzane z MC nie r6zni sie w istotny
sposob od cewnikow centralnych wprowadzanych
obwodowo (PICC, peripherally inserted central cathe-
ters) [12]. Charakteryzujg sie one diuzszym czasem
uzytkowania i mniejszym odsetkiem niepowodzen
przy zachowaniu takiego samego ryzyka zakazenia
jak przy innych PICC. Technika ta pozwala obnizy¢
koszty leczenia jak rowniez ryzyko zakazen u pa-
cjentow [13-14].

Whioski

Podawanie rFVIla przy uzyciu pompy infuzyj-
nej przewyzsza wstrzykniecia w bolusie w odste-
pach czasowych pod wzgledem dokladnoSci i nie-
zawodnoSci. Jest ono preferowane przez personel
pielegniarski 1 ma istotny wplyw na ograniczenie
ryzyka bledu ludzkiego. U pacjentéw z przediu-
zajacym sie leczeniem dozylnym lub z trudnym
dostepem do naczyn obwodowych MC stanowig
ciekawa alternatywe.

Konflikt interesow: nie zgloszono
Wkiad autorow: MW i TR zaproponowali

pomyst opisu przypadku. MW prowadzit pacjentke;
WR, MW przyczynili sie do napisania artykutu.
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