postpartalné. Asi polovina pacientli ma AHA
asociovanou s autoimunitnim onemocnénim
¢i malignitu. Kolem 5% pfipadu je AHA spoje-
na s graviditou a ve zbylych pfipadech se pfi-
¢ina vzniku onemocnéni nezjisti - idiopaticka.
Pacienti s AHA maji izolované prodlouzeny
APTT (aktivovany parcidlni tromboplastinovy
¢as) z davodu deficitu FVIII, proti kterému
jsou vytvoreny neutralizujici autoprotilatky
tzv. inhibitor. Krvécivé projevy mohou byt
od plosnych slizni¢nich krvaceni az po zi-
vot ohrozujici krvaceni. Dulezité je na toto
onemocnéni myslet (obzvldsté kdyz rodinna
a osobnianamnéza stran krvacivych projevi
byla doposud néma a historicky dohledatelné
APTT bylo v normé), protoZe véasna diagndza
a lécba mUze vyrazné ovlivnit progndzu ne-
mocného.

Lécba pacientd s AHA by méla probihat na
specializovanych hematologickych pracovis-
tich, kterd maji zkusenosti s [é¢bou vzacnych
krvéacivych onemocnéni. Pokud nelze toto
zajistit, mél by byt konzultovan lékar s danymi
zku$enostmi a [é¢ba by jim méla byt vedena.
Pilitem lécby je 1é¢ba krvaceni a eradikace
inhibitoru. Cca u 70 % pacientl je nutné lécit
krvacivé projevy tzv. bypassovymi pfiprav-
ky — rekombinantni aktivovany FVII (eptacog
alfa activated) ¢i aktivovany protrombino-
vy koncentrat FEIBA (Factor Eight Inhibitor
Bypassing Activity), jenZ jsou standardem
|é¢by. Imunosupresivni é¢ba je zahajovéna
k navozeni remise onemocnéni, eradikace
inhibitoru. Zahrnuje podani kortikosteroidu
samotnych nebo v kombinaci s cyklofosfa-
midem, v dalsi linii se do kombinace pouziva
rituximab. Jisté je dllezita 1é¢ba zakladniho
onemocnéni vyvolavajici AHA, pokud je zna-
ma. Imunosupresivni [é¢ba s sebou nese ne-
malé riziko infekénich komplikaci, které zvysuji
mortalitu pacientl s AHA.

Nové diky dostupnosti emicizumabu,
schvaleného k profylaxi krvaceni u vrozené
hemofilie A s/bez inhibitoru a uzivaného off
label i v prevenci krvaceni u ziskané hemofi-
lie, jenz se dle dostupnych studii (AGEHA-
Japonsko, GTH-AHA-EMI Némecko, Rakousko
a AHA-EMI USA) prokazal jako velice efektivni
a bezpecny, je moZno posunout zahéjeni imu-
nosuprese do zotaveni fragilniho pacienta
a pro jeho snadnou s.c. aplikaci i moznost
ambulantni 1é¢by.
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EMICIZUMAB V LECBE ZISKANE HEMOFILIE A

Vlastni kazuistika

Pripad pacientky r. 1946 jsme poprvé iesili
telefonicky v predvanoc¢nim case se spado-
vou nemochnici, kde v priibéhu prosince 2023
opakované lezela. Jednalo se o polymorbid-
ni, obézni pacientku s revmatoidni artritidou
lé¢enou kortikoidy a methotrexatem, dna-
vou artritidou, astmatem, hypertenzi, dysli-
pidemii a anamnesticky prodélanou plicni
embolii v r. 2015, aktualné jiz bez antikoagu-
la¢ni 1é¢by, z operaci prodélala endoprotézu
levé kycle v r. 2007. Byla pfijata a vysetfova-
na pro anémii, vstupné Hb 589/l s projevy
anemického syndromu a s nutnosti podani
transfuzi. Anemizaci predchézela extrakce
zubu s prolongovanym krvacenim z rany.
Gastroskopicky neprokazan akutni zdroj kr-
vaceni, pouze zndmky chronické gastritidy,
kolonoskopie nebyla indikovana, melénu
neméla a pred 2 lety bylo toto vysetieni bez
patologie. Sonograficky byl normalni nalez.
Za hospitalizace byl prelécen uroinfekt cilené
antibiotiky. Byl vysazen methotrexat z dlivodu
mozného podilu na anemizaci. Po tydnu byla
pacientka propusténa s nové zavedenou sub-
stituci Fe a Hb 75 g/l a s ambulantni kontrolou
na spadové interni ambulanci. O den pozdéji
byla akutné hospitalizovédna pro hematemé-
zu a melénu. Dle akutni gastroskopie byl na-
lez krvacejiciho polypovitého utvaru, ktery
byl osetten klipem. Byla podavéna kyselina
tranexamova i.v., etamsylat i.v. a transfuze.
Nicméné pacientka nadéle anemizovala, proto
s odstupem 5 dnl provedena kontrolni gas-
troskopie, kde recidiva krvaceni ze zaludku,
proveden opich adrenalinem a nasazeni 6
endoklipl. V tuto chvili byla vénovéna pozor-
nost prodlouzenému APTT, vstupné pti prvni
hospitalizaci rAPTT 1,5, aktudIné pfi rehospi-
talizaci a po kontrolni gastroskopii pro pokra-
Cujici anemizaci rAPTT 1,9, ostatni koagula¢ni
casy v normé. Telefonicky tedy konzultovano
nase pracovisté v rdmci krajské nemocnice se
statutem HTC (Hemophilia treatment center)
avysloveno podezieni na ziskanou hemofilii.
Pacientka byla ihned prelozena do nasi ne-
mocnice na oddéleni JIP a to v pfedvanoc¢nim
Case 2023. Pred prekladem probéhl u paci-
entky paroxyzmus fibrilace sini, vzhledem ke
krvaceni a prodlouzenému APTT ponechana
bez antikoagulace. V dobé prekladu méla jiz
sinusovy rytmus, na kizi ¢etné hematomy az
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splyvajici sufuze, hlavné na hornich konceti-
nach (Obr. 1-4).

V nasi laboratofi doplnéna diagnostika
prodlouzeného APTT, kdy potvrzen ziskany
inhibitor ve vysokém titru 115 BU (Bethesda
unit) a velmi nizkd hladina fVIIl pod 1%, ci-
li potvrzena diagnéza ziskané hemofilie A.
Nase vysledky byly v souladu s referencni
laboratofi, kam jsme vzorky taktéz zasilali.
lhned byla zahdjena lé¢ba krvaceni (plosné
sufuze a GIT krvaceni) pomoci rFVlla v do-
porucené davce 90 ug/kg i.v. bolus a poslé-
ze 15 ug/kg/h v kontinualni infuzi po 6 hod.
A soucasné imunosuprese methylpredniso-
lonem 250mg i.v. Na této lé¢bé pacientka
invazivné zajisténa, zahdjena parenteralni
vyziva, substituce albuminu s furosemidem
pfi tézké anasarce, empirické zajisténi anti-
biotiky pro vysoké zanétlivé parametry CRP
147 mg/|, prokalcitonin v normé. Vstupni
hodnoty Hb 73 g/, leukocyty 22,1x10° |,
trombocyty 491 x10° |, kreatinin 32 umol/I,
jaterni testy v normé. Pro vysoky titr inhibi-
toru druhy den podavani methylpredniso-
lonu i.v. pfidan do medikace cyklofosfamid
500mg i.v. a stejnd davka opakovana za
14 dni. Methylprednisolon postupné sni-
zovan, avsak hladina fVIIl stale nizka a in-
hibitor jesté vzrostl na 128 BU z referen¢ni
laboratofe dokonce 227 BU. Pacientka nadale
anemizovala s nutnosti opakovaného podani
transfuze, byla nutnd i substituce fibrinogenu
(i z dGvodu dosazeni maximalniho Gcinku
rFVlla), objektivné doslo k dalsimu prokrva-
ceni mékkych tkani na rukou a pravé dolni
koncetiné v oblasti zavedeného katetru do
v. femoralis. Pfevedena z kontinualni infu-
ze rFVlla na bolusové podani 90 ug/kg i.v. a
3hod. Vramci patrani po event. dalSim zdroji
anemizace a k vylou¢eni malignity prove-
deno CT (potita¢ova tomografie), kde byl
nélez objemného organizujiciho se hema-
tomu v oblasti pravého m. psoas a m. iliacus
velikosti 114 X 95 x 60 mm, jinak bez nélezu
malignity (Obr. 5). Pro nemoznost zvladnuti
anemizace pfi pokracujicim krvaceni pres
intenzivni substituci rFVIla rozhodnuto spo-
le€nym konziliem a po konzultaci s vy$sim
hematologickym pracovistém typu CCC
(Comprehensive care centre) o podani emi-
cizumabu, coz je bispecifickd humanizovana

monoklondlni protilatka premostujici akti-
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