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Uvod:

Ziskand hemofilie A (AHA) je vzdcné krvacivé onemocnéni zplsobené autoprotilatkami proti
koagula¢nimu faktoru VIII (FVIII). Incidence ¢ini 1,5 pfipadu na milion obyvatel za rok. Pfi¢ina
vzniku inhibitoru byva zjiSténa priblizné u 50 % nemocnych.

Vzhledem k vzidcnosti onemocnéni a nepfitomnosti klinickych studii vychédzeji nésledujici
doporuceni pro diagnostiku a 1écbu z konsenzu mezindrodniho panelu expertl, formulace
,,doporucuje se* znaci silné doporuceni, ,,navrhuje se* pak slabé.

Doporuceni pro diagnostiku:
Doporucuje se myslet na diagnézu AHA v pfipadé akutniho krvédceni s jinak nevysvétlitelnym
prodlouzenim aPTT.

Doporuceni pro 1é¢bu krvaceni:

Doporucuje se zahgjit 1é¢bu krvaceni u pacienti s AHA a t€zkym akutnim krvicenim bez ohledu na
hladinu inhibitoru a FVIII.

Doporucuje se pouZzit rekombinantni aktivovany faktor VII (rFVIIa) nebo koncentraty aktivovaného
protrombinového komplexu (aPCC).

Navrhuje se podavat bolusy 90 pg/kg rFVIla kazdé 2-3 hodiny, dokud nedojde k zastavé krviceni.
Navrhuje se podavat bolusy 50-100 IU/kg aPCC kazdych 8-12 hodin do celkové davky 200 1U/kg
za den.

Navrhuje se pouzit koncentraty rekombinantniho nebo z lidské plazmy vyrobeného FVIII nebo
desmopresinu pouze tehdy, kdyz rFVIla nebo aPCC neni k dispozici.

Navrhuje se zvazit alternativni 1écebné postupy v piipadé selhdni 1écby prvni linie.

Doporucuje se podat rFVIIa nebo aPCC profylakticky pfed mensimi i vétSimi invazivnimi zakroky.

Doporuceni pro eradikaci inhibitoru:
Doporucuje se zahdjit imunosupresni 1é¢bu bezprostiedné po stanoveni diagnézy AHA.

Doporucuje se tvodni 1écba kortikoidy samostatné nebo v kombinaci s cyklofosfamidem.

Navrhuje se 1é¢ba kortikoidy perordlné v ddvce 1 mg/kg/den po dobu 4-6 tydni samostatné nebo v
kombinaci s cyklofosfamidem v davce 1,5-2 mg/kg/den po dobu nejdéle 6 tydnu.

Navrhuje se 1é¢ba rituximabem v pfipadé selhdni nebo kontraindikace 1€¢by prvni linie.

Navrhuje se pouzit imunotoleran¢ni reZim nebo imunoabsorpci pouze v pfipadé Zivot ohrozujiciho
krvaceni nebo v ramci klinickych studii.

Nedoporucuje se podavat vysoké davky intravendznich imunoglobulinii.

Doporucuje se sledovat aPTT a FVIII jednou mési¢né€ po dobu prvnich 6 mésici, kazdé 2-3 mésice
dalsich 6 mésict a poté v intervalu 6 mésict, pokud trva kompletni odpovéd.

Doporucuje se profylaxe trombotickych komplikaci podle guidelines ACCP (Americkd spolecnost
hrudnich 1ékafi), pokud trva kompletni odpovéd, obzvlasté pii velmi zvySené hladiné FVIII.
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