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» Je vazan na von Willebrandlv faktor — tato
vazba ho chrani pred degradaci v plazmé.

» VVon Willebrandova choroba 1. typu

(snizeni hladiny vWf na cca 30-50%)
je nejcastéjsi pricinou snizeni f. VIII
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» aktivovan trombinem na f. VIIIa

» F. VIIIa spoluvytvari s f. IXa a fosfolipidy z
trombocytarni membrany a kalciem

tenazovy komplex.
» Tenazovy komplex aktivuje f. X na f. Xa




Hemofilie A
» Nedostatek funkcniho faktoru VIII

Hemofilie B
» Nedostatek funkcniho faktoru IX
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» Vrozené zplsobené mutacemi
= Mutace vedouci ke snizené syntéze faktoru
= Mutace vedouci k zrychlené ztraté faktoru
= Mutace vedouci k poruse funkce faktoru

» Ziskané zpusobené protilatkami




» Vazba na chromozom X
= Manifestné nemocni jsou muzi (46,XY).
= Prenasecky jsou zeny (46,XX).

» Potomci nemocnych muzu:

= Synove jsou zdravi
= Dcery jsou prenasecky
» Potomci zen prenasecek:
= 50% synu je nemocnych
= 50% dcer jsou prenasecky
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Hladina faktoru VIII (IX)
» Tezka hemofilie: f. VIII (IX) <1%
» Stredne tézka hemofilie: f. VIII (IX) 1-5%
» Lehka hemofilie: f. VIII (IX) > 5%
Aktivita ostatnich faktort a inhibitort
» Trombofilni mutace
» Fibrinolyticky systém




2. Specifické testy:
» F. VIII (IX)
» Von WillebrandQyv faktor







» Korekéni testy k prikazu inhibitoru
= LA
= inhibitor faktorQ

» Hladiny faktort VIII, IX, XI, XII
» Hladina vVWf




Ziskana hemofilie A:
zakladni udaje

» Incidence cca 1/1mil. /rok
» Mortalita 6,2-44,1% v prvnim roce od dg.
»V 50% vyvolavajici faktor
= Malignita
= Autoimunni nemoc
= Gravidita
= Leky
»V 50% bez vyvolavajiciho faktoru




Ziskana hemofilie:
patogeneza

» Autoprotilatky se vazou na aktivni misto
molekuly a blokuji jeho funkci

» Autoprotilatky vazané na faktor zptsobuji
jeho hydrolyzu




Ziskana hemofilie:
patogeneza

» Autoprotilatky se vazou na aktivni misto
molekuly a blokuji jeho funkci
= Vazbu na vWf
= Aktivaci trombinem
= VVazbu na fosfolipidy
= Vazbu s f. IXa a tvorbu aktivni tenazy




Ziskana hemofilie A:
klinicky obraz

» Krvaceni do klize, meékkych tkani nebo svalll

» Protrahované krvaceni po traumatu nebo
operaci

» Nebyva krvaceni do kloubt (na rozdil od
vrozene hemofilie A)




Ziskana hemofilie A:
laboratorni nalez

» Prodlouzené APTT, normalni ostatni globalni
testy (protrombinovy cas, trombinovy cas)

» Nedostatecna korekce prodlouzeného APTT
po inkubaci s normalni plazmou

» Nizka aktivita f. VIII
» Prikaz specifického inhibitoru




Ziskana hemofilie A:
terapie

» Rychla diagnostika

» Kontrola krvaceni

» Patrani po vyvolavajici priciné a jeji 1écba
» Imunosuprese




Ziskana hemofilie A:
kontrola krvaceni

» Lokalni opatreni

» Pri zavazném krvaceni by-passing activity
= Novoseven
= FEIBA

» Pri mirném krvaceni antifibrinolytika,




Ziskana hemofilie A:
Imunosuprese

» kortikoidy
» Cyklofosfamid nebo azathioprin
» Mabthera




Ziskana hemofilie B

» Popsano jen nékolik pripadl
» Prodlouzené APTT, normalni ostatni globalni
testy (protrombinovy cas, trombinovy cas)

» Nedostatecna korekce prodlouzeného APTT
po inkubaci s normalni plazmou

» Nizka aktivita f. IX
» Prikaz specifického inhibitoru




Ziskana hemofilie

Zaver:

» \/zacné, potencialne zivot ohrozujici
onemocneni

» Predevsim je nutno na n&j myslet pri
krvacivych projevech a izolovaném
prodlouzeni APTT







