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NO, klinické obtize

* 60 lety muz

* posledni 3 tydny snadna spontanni tvorba hematomu rtzné po celém téle,
jejich vyskyt se postupné horsil, 1x pozoroval hematurii

* navstivil jiz 2 pohotovosti — dostal Ascorutin a odeslan domu

v predchorobi sledovan s revmatoidni artritidou, ktera nyni relativné
stabilni

* Pred 3 tydny ATB pro kozni zanétlivé projevy

 Anamnesticky — nikdy v predchorobi nekrvacel, ani pri operacnich zakrocich
— OP: APPE pred 15 lety, pred 5 lety laparo CHCE, pred 3 lety OP kolene po
urazu na lyzich

* Rodina — bez anamnézy krvacivych obtizi



Proc potreti vyhledal |ékare

* - krvacivé projevy se stale horsily

* - nove otok P lytka po drobném uderu — lytko tuhé, SONO velky
svalovy hematom — uzavreno jako pocinajici kompartment syndrom

* - pacient ma jiz hure citlivou periferii koncetiny, pulsace Spatné
hmatné

e - jinak pacient pri fyzikalnim vysetreni bez pozoruhodnosti



Rozvaha

e Zvazujeme ziskanou koagulopatii, v dif. dg. jiné stavy spojené s
koagulopatii — zachyt APL, DIC pri sepsi?

* VVrozena koagulopatie vzhledem k véku nepravdépodobna, ale
musime vyloucit

e K zakladni dg rozvaze potrebujeme:
e KO+diff mikroskopicky
* rozSirené koagulacni vysetreni — APTT, PT, TT, DD, FBG, AT



Vysledky pacienta + dalSi postup

KO: leuko 14,5, Hb 89, trombo 430, dif. bez pozoruhodnosti

koagulace: APTT R 3.05, PT Rv normé, TT v normé&, DD zvySené, FBG a AT v normeé (uz z
téchto vysledkl DIC vyloucen)

Anamnesticky zjisténo, ze APTTR zvyseno 1,7 jiz pred 2 tydny, ale nikdo tomu nevenoval
pozornost, anémie byla pouze mirna

Co dal?: smésne testy — koagulacni Casy se nekoriguji — nutna i 2h inkubace (ziskana
koagulopatie — protilatky; prvotne muze dojit k mirne korekci kogi. casu, ale za 2 hodiny
se Casy opét nekoriguji — pusobeni protilatek — vazou FVIII zdravé kontroly)

_ - ddlezity test dif. dg. — odlisi vrozeny deficit, od protilalek a lupus
antigoagulans — dulezité proto, ze lecba je ve vsech 3 pripadech jina, riziko poskozeni
pacienta, pokud nestanovime spravne dg.

stanoveni hladiny FVIII = u pacienta pod 1%
stanoveni titru inhibitoru FVIII — trva déle — u pacienta 60 BU



Shrnuti a navrh terapie

* Jedna se tedy o dg. Ziskany inhibitor F VIII
* Lécba: imunosuprese — nejcastéji kombinace kortikosteroidy + cyklofosfamid

. v pripadé krvaceni: nutno podavat faktor s by passovou aktivitou — nejéastéji r FVlla (nepodavat plazmu — obsahuje FVIIl a
horsila by projevy onemocnéni)

Vidy je dobré kontaktovat , které ma s [é¢bou zkuSenosti.

Chirurgické intervence pokud moZno nedélat — zhor3uji projevy krvaceni (u naseho pacienta se musela provést za kryti rFVila a APCC —
fasciotomie bérce — bylo riziko ztraty koncetiny)

V momente stabilizace pacienta nutné proveést screening na vyvolavajici onemocnéni — autoimunity, nadorova onemocnéni, pokud to
Ize, Fesit zakladni dg., IéCba mize zlepsit i projevy ziskaného inhibitoru

- u 50% “pacientl zjisténa vyvolavajici pricina

Po zaléCeni pacienta koncetina plné zhojena — nutno pacienta ponechat v dispenzarizaci v hematologickém centru dlouhodobé (riziko
relapsu onemocnéni; onemocnéni velmi vzacné — lepsi Ié¢ba v centru, kde s nim maji zkuSenosti)

Druhotné u pacienta zachyt autoimunitni hepatitis — sledovan na hepatologii — imunosuprese (v podstaté pokryva i ziskany inhibitor)



