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Ziskana hemofile A (AHA) je vzacné hemoragické autoimunitni onemocnéni vyvolané produkci neu-
tralizacnich autoprotilatek proti endogennimu koagulac¢nimu faktoru VIII (FVIII). Tyto protilatky inhi-
buji aktivitu FVIII, coz vede ke klinickému obrazu podobnému vrozené hemofilii A. Krvaceni je casto
spontanni a zavazné, mnohdy aZ Zivot ohroZujici. Cetnost onemocnéni je asi 1-2 pfipady na 1 milion
obyvatel rocne a postihuje predevsim starsi populaci bez rozdilu pohlavi a mladé zeny po porodu.
Lécba AHA spociva v rychlé diagnostice, zvladnuti krvaceni a eradikaci inhibitoru pomoci imuno-
suprese.
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Je zaméren na zjisténi poctu pfipadd AHA diagnostikované ve Fakultni nemocnici Ostrava (FNO)

za obdobi 2012-2023, dale na postup laboratorni diagnostiky AHA a statistické zpracovani ziska-
nych laboratornich vysledkd.

VYSLEDKY

= 0Od 1.1. 2012 do 31.12. 2023 bylo ve FNO diagnostikovano 21 pacientl s potvrzenou diagnézou AHA:
+ 13 Zen / 8 muzu.
= Doba potrebna pro eradikaci ziskaného IFVIIl souboru pacient(:

* vyvhodnoceno 15 pacientt (6 pacientli nedosahlo eradikace IFVIII).

Graf 1 Histogram znazornuijici distribuci dat

Tab. 1: Statistické vyhodnoceni doby

Eradikace IFVIII eradikace IEVIII
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9 Primérny pocet dnu: 110

j Median poctu dnu: 78
g 2 Minimalni pocet dnu: 21
S : Maximalni pocet dnu: 309

2

, H B

21 117 213 Dalsi
Tridy

KAZUISTIKA 2

Muz (1947)

léCen s chronickou lymfocytarni leukémii, dale arterialni hypertenze, diabetes mellitus 2. typu,
polytopni vertebrogenni algicky syndrom, polyartréza, urocystolitiaza a astma bronchiale. Akut-
né odeslan ze spadové hematologické ambulance do FNO z dlivodu zachytu prodlouzeného aPTT
a anamnézy rozsahlych koznich krvacivych projevl (plosSny hematom na zadech v oblasti beder,
na pravém boku, pravém stehne a lytku, pravé pazi, mensi hematom pod bradou, na levé strané
trupu a koncetin ojedinéle drobny hematom, otok pravé dolni koncetiny do vyse trisel a levé dolni
koncetiny do 2/3 lytka).

Vstupni laboratorni nalez (FNO): aPTT 159,1s, FVIIl < 0,4 %, IFVIII 87,8 BU/mL.
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ZAVER

Od 1.1. 2012 do 31.12. 2023 bylo ve FNO diagnostikovano 21 pacient( s potvrzenou diagnézou AHA (13
zen, 8 muzl). Incidence AHA byla potvrzena a ukazuje na vzacnost vyskytu AHA v populaci. Labo-
ratorni diagnostika potvrdila u vSech pacientl izolované prodlouzeni aPTT, pritomnost ziskaného
inhibitoru smésnymi testy, snizenou aktivitu FVIII a pozitivni titr inhibitoru FVIII. Pri sledovani hod-
not FVIIl a IFVIIl v ¢ase v pribéhu lécby byly stanoveny u jednotlivych pacient(i doby do eradikace
inhibitoru FVIIl. Primérny pocet dnt do eradikace inhibitoru FVIII v nasem souboru byl 110 dnd (tab.
1). Zpracovanim dvou kazuistik pacientt s AHA byla potvrzena souvislost s vySSim vékem a v pfFi-
padé mladych zen, také s porodem. Grafické zpracovani dat poskytlo informaci o zavislosti aktivity
FVIII na titru inhibitoru FVIII v ¢ase v pribéhu lécby (viz graf 2-5). Vcasna diagnostika AHA je velmi
dilezita a kazdé izolované prodlouzeni aPTT by nemeélo byt podcenovano. V nékterych pripadech
nemusi byt pritomny krvacivé projevy.
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Graf 2 IFVIIl v ¢ase v prubéehu lécby
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METODIKA

Diagn6za AHA u pacienta bez predchozi osobni nebo rodinné anamnézy krvaceni je zalozena na kli-
nickém obraze a laboratornim vysetreni:

» pocatecni detekci izolovaného prodlouzeni aktivovaného parcialniho tromboplastinového casu
(@PTT), které nelze korigovat smésnymi testy,

» identifikaci snizené aktivity FVIII s prikazem specifického inhibitoru FVIII (IFVIII).
Laboratorni diagnostika ve FNO pfri podezreni na vyskyt ziskaného inhibitoru zahrnuje:
» stanoveni aPTT (Pathromtin SL, Siemens),

= smésné (korekcni) testy na principu aPTT,

» stanoveni funkéni aktivity FVIII (jednostupnova koagulacni metoda),

= stanoveni titru ziskaného IFVIII (metoda Bethesda).

Méreni a sbér dat:

Oddeleni klinické hematologie, Ustav laboratorni mediciny FNO.

Inhibitory u AHA

imunoglobuliny, které rozpoznavaji funkéni epitopy na molekule FVIII, ¢imz inhibuji funkénost pro-
teinu. Inhibitor je inkompletnée neutralizujici s reakéni kinetikou druhého Fadu, proto mize v pripadé
nizkych titrd inhibitoru (< 10 BU/mL) dochazet k podhodnoceni a v pripadé vysokych titr (> 20 BU/
mL) k jeho nadhodnoceni.

KAZUISTIKA 1

Zena (1984)

asi 2 mésice po porodu silngjsi a delsi menstruace, tvorba spontannich hematomdu na koncetinach
a opakovaneé delsi krvaceni z mist vpichu. Ve spadové interni ambulanci bylo zjiSténo prodlouzené
aPTT.

Vstupni laboratorni nalez (FNO): aPTT > 160 s, FVIII 0,3 %, IFVIII 1176 BU/mL.
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Graf 5 FVIIl v case v prubehu lécby
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