
Transfuze Hematol. dnes, 18, 2012 177

Získaná hemofilie A (AHA) je vzácné krvácivé one-
mocnûní zpÛsobené autoprotilátkami proti koagulaãní-
mu faktoru VIII (FVIII). Vzniká obvykle sekundárnû ve
spojení s fiadou rÛzn˘ch onemocnûní, vãetnû autoimunit-
ních chorob, solidních nádorÛ, lymfoproliferativních one-
mocnûní, dále v souvislosti s tûhotenstvím, po traumatu
a invazivních zákrocích. PfiibliÏnû u 50 % pfiípadÛ není
primární pfiíãina identifikována. Incidence podle údajÛ
v literatufie kolísá mezi 0,1 a 1,5 pfiípadÛ na milion popu-
lace. Pacienti bez pozitivní rodinné nebo osobní anamné-
zy mají obvykle náhl˘ zaãátek. Krvácení pfii diagnóze je
zpravidla tûÏké (> 67 % pfiípadÛ), mÛÏe b˘t i lehké. Pfii-
bliÏnû 25 % pacientÛ nevyÏaduje hemostatickou léãbu.
Klinické projevy nekorelují s hladinou FVIII nebo titrem
inhibitoru. Ve srovnání s hereditární hemofilií je neob-
vyklé krvácení do kloubÛ. Mortalita z krvácení nebo jiné-
ho vztahu k AHA se uvádí mezi 7,9 a 22 %. Nejãastûji
uÏívané prostfiedky ke zvládnutí krvácení jsou pfiemosÈu-
jící (bypassing) pfiípravky, rekombinantní aktivovan˘
FVII (rFVIIa) nebo koncentrát aktivovaného protrombi-
nového komplexu (aPCC), nebo substituce koncentráty
FVIII ãi indukce uvolÀování FVIII pomocí 1-desamino-
9-D-arginin-vasopresinu (DDAVP). Optimální terapie je
kontroverzní. Dostupná data vycházejí z klinick˘ch
a retrospektivních studií.

Pfiedmûtem této práce bylo provést primární anal˘-
zu hemostatické léãby krváciv˘ch epizod pfii pouÏití
rFVIIa, aPCC, FVIII nebo DDAVP; k tomu vyuÏít data
Evropského registru pro získanou hemofilii (European
Acquired Hemophilia registry, EACH2), kter˘ shromaÏ-
ìuje od r. 2003 informace o souãasné léãbû pacientÛ
s AHA. Neposkytuje léãebn˘ protokol, pacienti jsou léãe-
ni podle lokální klinické praxe. 

Soubor, metody a v˘sledky. Celkovû se podílelo 117
center ze 13 evropsk˘ch zemí na databázi registru. Mezi
lednem 2003 a prosincem 2008 vstoupilo do databáze 501
pacientÛ. 482 pacientÛ mûlo alespoÀ jednu krvácivou epi-
zodu, u 19 (3,8 %) nebylo zaznamenáno Ïádné krvácení.
230 (47,7 %) pacientÛ byly Ïeny, 252 (52,3 %) byli muÏi.

Základní charakteristiky u pacientÛ s krvácením
a u pacientÛ bez krvácení byly podobné s ohledem na vûk,
pohlaví, váhu, Hb, hladinu FVIII, titr inhibitoru a vazbu
na základní onemocnûní. Hemostatickou léãbu nedosta-
lo 144 (30 %) ze 482 pacientÛ. Léãení a neléãení pacien-
ti se li‰ili pouze v koncentraci Hb (86 vs. 109 g/l), mís-
tem a závaÏností krvácení (v‰e P < 0,0001). Mezi
307 pacienty léãen˘mi hemostatick˘mi pfiípravky první
linie dostávalo: 174 (56 %) rFVIIa, 63 (20,5 %) aPCC, 56
(18,2 %) FVIII a 14 (4,6 %) DDAVP. V˘sledky Krváce-
ní bylo zvládnuto u 269 pacientÛ (79,6 %) z 338 léãen˘ch
hemostatick˘mi pfiípravky 1. linie nebo samotnou pomoc-
nou terapií. Srovnání léãebného efektu nezkreslen˘m sta-
novením podle iniciální terapie bylo provedeno statistic-
kou metodou PSM (propensity score matching).
Signifikantnû vy‰‰í kontroly krvácení bylo dosaÏeno pfie-
mosÈujícími prostfiedky ve srovnání s FVIII/DDAVP (93,3
% vs. 68,3 %; P = 0,003). Kontrola krvácení byla podob-
ná mezi rFVIIa a aPCC (93,0 %; P = 1). Trombotické pfií-
hody v souvislosti s hemostatickou terapií byly zazna-
menány u 13 ze 482 pacientÛ. (infarkt myokardu,
mozková pfiíhoda, Ïilní tromboembolismus) Jsou podrob-
nû rozvedeny. Celková mortalita mezi pacienty s iniciální
léãbou byla 66 ze 338 (19,5 %). V diskusi uvádûjí auto-
fii i nûkteré limitace ve vztahu k EACH2 registru
a explorativnímu charakteru studia efektivity poskytova-
né léãby.

Závûr. Evropsk˘ registr pro získanou hemofilií
A umoÏnil analyzovat data klinické praxe pfii léãbû krvá-
civ˘ch epizod u získané hemofilie A. Jde o nejvût‰í sou-
bor, kter˘ je t. ã. referován v literatufie. Srovnání dvou
léãebn˘ch strategií ukázalo signifikantní vy‰‰í úãinek léã-
by pfiípravky s bypassing aktivitou. Zvládnutí krvácení
mÛÏe b˘t dosaÏeno ve víc neÏ 90 % pacientÛ. Data také
podporují opatrnost pfii uÏití tûchto látek u typické popu-
lace se získanou hemofilií A vzhledem k riziku jak arte-
riálních, tak venózních trombotick˘ch pfiíhod.
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