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Uvod: Ziskany inhibitor FVIIl je vzacné onemosti a v literatie dosud publikované
zkuSenosti s jeho ¢Bou se tykaly jednotlivych kasuistik nebo maxingaigkolika desitek
pacienti retrospektivi zhodnocenych.

Metodika: Prace monitorovala vyskyt ziskaného inhibitoru IFlvysledky jeho &y na 58
milionoveé populaci Velké Britdnie v obdobi 2 let§12001 — 30.4. 2003). Cailproku byly
zasilany na vSechna hematologicka d@elci dotazniky s otdzkou na vyskyt diagnostikované
ziskané hemofilie A za poslednich &stal a ta centra, ktera neodgokla, byla dotazovana
telefonicky. Nasledoval druhy dotaznik monitorujidinické projevy a vysledky by a

v kvétnu 2004 teti dotaznik s dotazem néejiti a recidivy inhibitoru.

Zasadni vysledky Raeni incidence ziskané hemofilie A byla 1,48/milidkledian ku
pacienti byl 78 roki. Z celkového p&u 172 pacierit byla podrobna data ziskana od 122
z nich (71%). 34% pacieitnepotebovalo hemostatickou déu. Krvaceni bylo l&no
Feibolf (32,9%), rFVila (31,5%) a lidskym FVIII (25,5%), rjeojediréle byl pouZit
desmopressigi porcinni FVIII. Na krvaceni zefelo 9% pacierit. Onemoctini s moznym
vlivem na vznik inhibitoru bylo nalezeno u 36,7% mmnych: 16,7% autoimunitni
onemocgni, 14,7% malignita, 3,3% kozni choroby a 2% graaidperipartalni vyskyt
inhibitoru FVIII byl 1/350 000 porai). Eradikace inhibitoru byla provéda dle narodnich
guidelines: ¥tSiné pacient byla podana imunosuprese prednisolonem 1mg/kg Satmb
(26,5%) nebo v kombinaci s cytotoxickymi leky 609%étSinou s cyklofosfamidem
v davce 1-2 mg/kg, pouze 3 pacienti s azatioprirfigd9-150 mg/den. Vysledky shrnuje
tabulka:

Lécba Pouze Ster(')idy+cytotovxické ,Steroidy' + cytotoxicksé
steroidy leky soutasre Iéky nezavisle na gadi
Pctet pacieni 34 45 81
Median titru iFVIII (BU/mI) 8 - 18
Median hladiny FVIII (%) 5 - 2
Patet remisi (%) 26 (76) 35 (78) 61(75)
Median dri do remise 49 39 56
Umrti z jakékoli giciny (%) 18 (47) 18 (38) 37 (42)
Median dri preziti 767 975 870

K recidivé inhibitoru doslo u 20% pacieiht obdobi do jednoho tydne az 14sful.

Interpretace se zéwy: Jedna se o prvni praci monitorujici incidencidieziskané hemofilie
A v dostaténé velké populaci. Nebyl nalezen rozdil v &Sposti eradikace inhibitoru ani
doby do remis&ii v mortalitt mezi pacienty l&nymi pouze kortikoidyi v kombinaci
s cyklofosfamidem, avSak skupina paciemé¢end kombinovanou éou ntla vyssi titr
inhibitoru a nizsi hladinu FVIII, coziejmé mélo vliv na zpisobu zvolené terapie.
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