) SDELENI Z PRAXE

EMICIZUMAB V LECBE ZISKANE HEMOFILIE A — NASE PRVNI ZKUSENOST

Obr. 1-4. Rozsdhlé podkozni sufuze na hornich koncetindch, trupu a v mistech invazivnich vstupt

vovany FIX a FX a tim nahrazuje funkci FVIII

v koagula¢ni kaskadé. Emicizumab je indi-
kovén k profylaxi vrozené hemofilie A s/bez
inhibitoru a jeho podani off label v ramci dia-
gnozy ziskané hemofilie A bylo ovéfeno v né-
kolika studiich a case reportech. Emicizumab
byl tedy zahdjen po 8 dnech intenzivni sub-
stituce rFVlla, kdy byla pacientka jisténa pro-
fylaktickou davkou enoxaparin 0,2-0,4 ml
s.C. a 24 hod (paroxyzmus FiS, anamnestic-
ky plicni embolie), ktera byla pfi anemizaci
a progresi krvaceni vysazena. Emicizumab

zahajen v nasycovaci dédvce 3mg/kg s.c. 1x
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tydné celkem 4x a soucasné jesté pokraco-
vano s podavanim rFVlla s deeskalaci davky
a prodluzovéanim intervalu bolusovych davek
do nasyceni hladiny emicizumabu. rFVlla po
tydnu podavani spolu s emicizumabem vy-
sazen. Pacientka na lé¢bé klinicky zlepsena,
obnovena diuréza, pokles CRP, trva sinusovy
rytmus, dle ECHO (echokardiografie) dobra
systolicka funkce obou komor, diastolicka
dysfunkce, stfedné tézka aortalni stendza
a aortalni regurgitace. Avsak inhibitor stale
vysoky 128 BU a nizké hladiny FVIIl kolem 1%,
na emicizumabu jiz bez pokracujiciho krva-

ceni, stabilni HB nad 100 g/l jiz bez nutnosti
substituce. Rozhodnuto podani Il. linie imu-
nosuprese - rituximab v rezimu 375 mg/m?
celkem 4 davky 1x tydné. Prvni davka po-
déna koncem ledna 2024, kdy jiz byla pouze
na davce prednisonu 40 mg/d p.o. s dalsim
postupnym sniZzovédnim na kone¢nou dévku
5mg/d (ponechén i z ddvodu revmatoidni
arthritis), antimykotika podavény jen vstupné
v prdbéhu vysokych davek methylpredni-
solonu. V rdmci imunosuprese lé¢ena infek-
ce mocovych cest cilenou ATB lécbou, byl
prelécen antivirotiky herpes zoster v oblasti
levého prsu a lopatky a pro influenzu pro-
béhla lécba oseltamivirem. Ke konci ledna
jiz pacientka rehabilituje v choditku na stan-
dardnim oddéleni, jiz bez invazivnich vstup,
prospivajici na enterdlni vyzivé. Kontrolni CT
bez progrese hematomu v retroperitoneu.
Upravoviéna terapie arteridlni hypertenze
pro nedostate¢nou kompenzaci a nastavo-
vana zpét chronicka medikace. Po 3. davce
rituximabu konec¢né zacina klesat inhibitor
na 74BU a stoupa FVIII kolem 4%, v té do-
bé jiz pacientka na emicizumabu v udrzo-
vaci davce dle SPC 1,5mg/kg 1x tydné s.c.
a bez krvaceni, hladiny emicizumabu byly
kolem 25 pg/ml. V nasi laboratofi pouziva-
me k méreni hladiny jednofazovou metodu
sfedénim 1:80 s kalibraci na emicizumab (Ize
také pouzit chromogenni metodu s obsahem
humannich reagencii). Ke stanoveni hladiny
FVIII a inhibitoru pfi terapii emicizumabem
je nutné pouzit chromogennitest s obsahem
bovinnich reagencii, ktery mame v nasi labo-
ratofi také zaveden.

V poloviné Unora po 2 mésicich v nemoc-
nici se zvladnutym akutnim Zivot ohrozujicim
onemocnénim, byla konec¢né propusténa do
nasi ambulantni hematologické péce. Koncem
unora jsme ambulantné osetfili navality he-
matomu na pravém bérci po traumatu (Gder
o schody), pokra¢ovano s emicizumabem
bez nutnosti aplikace rFVlla, ale pro vysoké
CRP kolem 100 mg/I bez elevace PCT zajis-
téna ATB. Nastésti doslo ke zhojeni a pokle-
su CRP. Po konzultaci s revmatologem a pro
progresi bolesti kloubl zména prednisonu
p.o. na methylprednisolon p.o. Vzhledem
k dalsimu poklesu inhibitoru na 48... 28...
16 BU (pfi posledni kontrole) a vzestupu hla-
diny fVIII 3... 5% (pfi posledni kontrole) jsme
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