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Ziskanad hemofilie A (AHA) je vzicné krvéicivé one-
mocnéni zpisobené autoprotilatkami proti koagula¢ni-
mu faktoru VIII (FVIII). Vznika obvykle sekundirné ve
spojeni s fadou rznych onemocnéni, véetné autoimunit-
nich chorob, solidnich nddort, lymfoproliferativnich one-
mocnéni, ddle v souvislosti s t€¢hotenstvim, po traumatu
a invazivnich zéakrocich. Pfiblizné u 50 % ptipadd neni
primdrni pficina identifikovana. Incidence podle tdajt
v literatufe kolisd mezi 0,1 a 1,5 pfipadii na milion popu-
lace. Pacienti bez pozitivni rodinné nebo osobni anamné-
zy maji obvykle nahly zacatek. Krvaceni pii diagnoze je
zpravidla t€zké (> 67 % piipadi), miiZe byt i lehké. Pfi-
blizné€ 25 % pacientd nevyZaduje hemostatickou 1€cbu.
Klinické projevy nekoreluji s hladinou FVIII nebo titrem
inhibitoru. Ve srovnani s hereditarni hemofilii je neob-
vyklé krvaceni do kloubt. Mortalita z krvéaceni nebo jiné-
ho vztahu k AHA se uvadi mezi 7,9 a 22 %. Nejcastéji
uZivané prostiedky ke zvladnuti krvéaceni jsou pfemostu-
jici (bypassing) pripravky, rekombinantni aktivovany
FVII (tFVIIa) nebo koncentrat aktivovaného protrombi-
nového komplexu (aPCC), nebo substituce koncentraty
FVIII ¢i indukce uvoliiovani FVIII pomoci 1-desamino-
9-D-arginin-vasopresinu (DDAVP). Optimdlni terapie je
kontroverzni. Dostupnd data vychazeji z klinickych
a retrospektivnich studii.

Predmétem této prace bylo provést primarni analy-
zu hemostatické 1é¢by krvacivych epizod pfi pouziti
rFVIla, aPCC, FVIII nebo DDAVP; k tomu vyuZit data
Evropského registru pro ziskanou hemofilii (European
Acquired Hemophilia registry, EACH2), ktery shromaz-
duje od r. 2003 informace o soucasné 1éCbé pacientli
s AHA. Neposkytuje 1éCebny protokol, pacienti jsou 1éCe-
ni podle lokdlni klinické praxe.

Soubor, metody a vysledky. Celkové se podilelo 117
center ze 13 evropskych zemi na databazi registru. Mezi
lednem 2003 a prosincem 2008 vstoupilo do databaze 501
pacientl. 482 pacienti mélo alespoti jednu krvécivou epi-
zodu, u 19 (3,8 %) nebylo zaznamenano Zadné krvaceni.
230 (47,7 %) pacientt byly Zeny, 252 (52,3 %) byli muZi.

Zéakladni charakteristiky u pacientdt s krvacenim
au pacientl bez krvaceni byly podobné s ohledem na vék,
pohlavi, vahu, Hb, hladinu FVIII, titr inhibitoru a vazbu
na zdkladni onemocnéni. Hemostatickou 1é¢bu nedosta-
lo 144 (30 %) ze 482 pacientll. LéCeni a neléCeni pacien-
ti se liili pouze v koncentraci Hb (86 vs. 109 g/1), mis-
tem a zavaznosti krvaceni (vSe P < 0,0001). Mezi
307 pacienty 1é¢enymi hemostatickymi piipravky prvni
linie dostavalo: 174 (56 %) rFVIla, 63 (20,5 %) aPCC, 56
(18,2 %) FVIII a 14 (4,6 %) DDAVP. Vysledky Krvace-
ni bylo zvladnuto u 269 pacientt (79,6 %) z 338 1écenych
hemostatickymi pfipravky 1. linie nebo samotnou pomoc-
nou terapii. Srovnani lé¢ebného efektu nezkreslenym sta-
novenim podle inicidlni terapie bylo provedeno statistic-
kou metodou PSM (propensity score matching).
Signifikantné vys8i kontroly krvéceni bylo dosaZeno pre-
mostujicimi prostfedky ve srovnani s FVIII/DDAVP (93,3
% vs. 68,3 %; P = 0,003). Kontrola krvaceni byla podob-
nd mezi rFVIla a aPCC (93,0 %; P = I). Trombotické pfi-
hody v souvislosti s hemostatickou terapii byly zazna-
mendny u 13 ze 482 pacientd. (infarkt myokardu,
mozkova piihoda, Zilni tromboembolismus) Jsou podrob-
né rozvedeny. Celkovd mortalita mezi pacienty s inicidlni
1é¢bou byla 66 ze 338 (19,5 %). V diskusi uvadeji auto-
fi i nékteré limitace ve vztahu k EACH2 registru
a explorativnimu charakteru studia efektivity poskytova-
né 1écby.

Zavér. Evropsky registr pro ziskanou hemofilii
A umoZnil analyzovat data klinické praxe pii 1é¢bé krva-
civych epizod u ziskané hemofilie A. Jde o nejvétsi sou-
bor, ktery je t. €. referovan v literatuie. Srovnani dvou
lécebnych strategii ukdzalo signifikantni vyS3i ucinek 1é¢-
by pfipravky s bypassing aktivitou. Zvladnuti krvaceni
muZe byt dosaZeno ve vic neZ 90 % pacientil. Data také
podporuji opatrnost pfi uZiti t€chto latek u typické popu-
lace se ziskanou hemofilii A vzhledem k riziku jak arte-
ridlnich, tak ven6znich trombotickych piihod.
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