Ziskany von Willebranduv syndrom
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Patofyziologie ziskaného VWS ‘
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Spektrum chorob asociovanych se ziskanym VWS
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Mechanismus ziskaného VWS u aortalni stenézy
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Diagnostika ziskaného VWS

Anamnéza:
« Krvacivé projevy az ve ,vyssSim“ véku

* Negativni RA

« Onemocnéni spojené se ziskanym VWS:
— Lymfoproliferace 7% (8/113)
— Myeloproliferace 11% (14/125)

*Tiede A et al. Blood 2011:117:6777-6785
Laboratorni vySetreni:

 PFA-100

- FVIII, VWF:Ag, VWF:RCo, VWF:CB:
— 4 VWF:RCo/VWF:Ag, ¥+ VWF:CB/VWF:Ag

* Multimery VWF

* Propeptid VWF:
— T VWFpp/VWF:Ag pfi T clearance VWF

» Inhibitor non-neutralizujici, T clearance VWF:
— Nelze prokazat Bethesda metodou



Lécba ziskaného VWS

Lécba zakladniho onemocnéni:
— Efekt u autoimunitnich onemocnéni
— Neucinné prfi MGUS
DDAVP:
— U solidnich tumort efekt v 75%, neni registrovan

Koncentrat VWF/FVIII:
— Kratky poloCas

rEVlla:
— Ekonomicka naro¢nost

HD-IVIG:
— Pouze u IgG MGUS

Plazmaferéza:
— U IgM MGUS *Tiede A et al. Blood 2011:117:6777-6785



Vysetreni funkéni aktivity FVIII a VWF
u kardiovaskularnich a lymfoproliferativnich chorob
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Ziskany VWS u pacientu s esencialni trombocytémii
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Pokroc€ila myelofibréza po splenektomii:
pokles VWF s narustem trombocytu
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Vymizeni ziskaného VWS typu 2A s lécbou esencialni trombocytémie
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Ziskany VWS u pacientlii s Ph negat. MPN na OKH
(186 pacientu)

VWF:RCo < 50 %:
— 18/186 (9,7%):
— < 30%: 1x
— 30% - 40% 8x
— 40% - 50% 9x
Trombocyty 416 — 1152 x109/I
FVIII:C vzdy v normé
VWF:AgQ: 1x 40% - 50%
VWEF:CB vySetfeno 16x:
— 2x40% - 50%
Vsichni negativni krvacive skore:
— 7x Krvacivé symptomy (epistaxe, z dasni, potraumatické, po zubni extrakci)
Terapie MPN:
— normalizace VWF:RCo 11x:
« Vzdy i pokles trombocytu, ale jen 6x < 450 x109/1

— Pfitrvani 4 VWF:RCo 7x:
« 2x i pfi poklesu trombocytl < 450 x10%/I



Ziskany VWS u pacientu s hypotyreozou

* 90 pacientiis TSH > 10 mU/I:
— VWF:RCo: 10% - 30%:
* 8(9%)
» Pozitivni krvacivé skére 2 (25%)
— VWF:RCo: 30% - 50%:
« 21 (23%)
» Pozitivni krvacivé skore 4 (19%)
— VWF:RCo: > 50%
* 61 (67%)
» Pozitivni krvacivé skore 6 (10%)
*Stuijver DJF. Haemophilia 2014;20: 626-32
« 197 pacienti s VWCH:
— Hypotyreoza 32 (16%)
« 197 kontrol:

— Hypotyreoza 11 (5,6%)
*Hassan S. Haemophilia 2013;19: 242-245



Ziskany VWS u pacientu léc¢enych valproatem (OKH)

pacient davod vysetreni VWEF:RCo
*1989 matka hranicni 10% - 13,5 % 57 % 75 %
nalezy na VWCH,
valproat ex nakonec u ni dg. 75 o 94 % 154 %
2005 nepotvrzena
*1993 prod|ouien|' aPTT 39% -45% 39%-47 % 63 % - 80%
. peripartalné ICH
Va'ggola; ex 55 % - 70 % 75%-96% | 95%- 145 %

krvaceni po
*1976 extrakci, 37 % -50 % 45 % - 48 % 48 % - 60 %
polymenorea




Ziskany VWS u pacientu s gammapatii (OKH - IHOK)

hepatopatie po NSAID, TP kolene
€1 gonartroza, T aPTT MGUS 5 o FN Bulovka
*15')50 krvaceni po operaci lgG kappa 6 % (Bel ?e) 10% |33% | viceCetné
Bakerské cysty pred 3,6 g/l 8 zubni
rokem extrakce
polypy
MGUS
.2 epistaxe pri dekomp. o o o o kolon k
%1952 hypertenzi 'gf i‘a"}fa 6% 9% | 22% 2751 ppc
-6 mimo FNB
krvaceni po operaci MGUS op. cysty
¢.3 | hemoroid( pred 2 lety, o o o ., | nadvarlete
" .. lgG kappa 4 % <6% 5% 5%
1950 krvaceni po incizi 33 ¢/ 3,5x6 cm
zubniho vacku k- odloZzeno
kojici, uzlina v I. axile,
nékolik mésich az M. riziko
c.4 hodinu epistaxe Waldenstr. o .
’ 299 46% | h k.
*1976 bolesti chodidel, lgM Kappa ok ke 6% | hypervis
: syndromu
normocyt anemie, 49 g/I

relat. lvmfocvtoza




Pac. ¢. 1 (MGUS IgG): Aplikace FANHDI® 4000 j
(VWF:RCo = 43,6 j/kg, FVIII:C = 36,4 j/kg)
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Pac. ¢. 1 (MGUS IgG): Aplikace KIOVIG® 121 g 2x
(IgG 1 g/kg den 1 + 2, den 3 extrakce 653+/-4)
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Pac. ¢. 2 (MGUS IgG): Aplikace HAEMATE P ® 2000 j
(VWF:RCo = 39,3 jlkg, FVIII:C = 1,4 j/kg)
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Pac. ¢. 3 (MGUS IgG): Aplikace HAEMATE P ® 2000 j
(VWE:RCo = 42,1 j/kg, FVIII:C = 17,5 jlkg)
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Pac. ¢. 4 (M. Waldenstrom): Aplikace HAEMATE P 2000 |

(VWF:RCo = 124,1 jlkg, FVIII:C = 51,7 j/kg)
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Ziskany von Willebrandtiv syndrom: souhrn

* Myslet na tuto moznost
+ Vysetrit VWF:RCo
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HTO a hematologické ambulance okresnich nemocnic JMK



