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Autoři popisují případ ortotopické transplantace jater pro cirhózu v důsledku chronické virové hepatitidy C u pacienta 
s těžkou hemofilií A. Předoperační farmakokinetická studie s rekombinantním faktorem VIII (F VIII) potvrdila uspokojivé in 
vivo recovery 2,1 %. Perioperačně byl podán bolus F VIII v dávce 52 j/kg hmotnosti s dosažením požadované aktivity F VIII 
nad 100,0 %. Celkem bylo perioperačně podáno 30 000 j rekombinantního F VIII, 3 trombocytární koncentráty, 2 erytro-
cytární koncentráty, 5 transfuzních jednotek (TU) protivirově ošetřené plazmy, jedna TU čerstvě zmražené plazmy a 3 500 
j antitrombinu. Perioperačně ani pooperačně nebyly zaznamenány krvácivé komplikace, substituce F VIII byla ukončena 
3. pooperační den. Pacient byl propuštěn do domácího ošetřování 20. den po transplantaci.

Klíčová slova: hemofilie A, chronická virová hepatitida C, transplantace jater.

Liver transplantation as potential curative method in severe hemophilia A:  
case report and literature review
The authors present clinical case of orthotopic liver transplantation for cirhosis due to chronic viral hepatitis C in a subject 
with severe hemophilia A. Preoperatively performed pharmacokinetic study with recombinant F VIII confirmed satisfactory 
in vivo recovery of 2.1 %. A bolus application of 52 units F VIII/kg body weight with target F VIII activity over 100.0 % was 
administred shortly before the transplantation started. Totally, 30 000 units of recombinant F VIII, 3 thrombocyte concen-
trates, 2 erythrocyte concentrates, 5 units of virally inactivated plasma, 1 unit of fresh frozen plasma and 3 500 antithrombin 
units were used. There were no perioperative or postoperative bleeding complications, F VIII substitution was stopped on 
postoperative day 3. The patient was discharged on twentieth postoperative day.

Key words: hemophilia A, chronic viral hepatitis C, liver transplantation.

Úvod
Hemofilie je jedno z nejlépe prozkoumaných vrozených onemocnění 

hemostázy. Podstatou hemofilie A je nedostatek koagulačního faktoru VIII 

(F VIII), zatímco u hemofilie B je nedostatek koagulačního faktoru IX (F IX). 

Incidence hemofilie A se pohybuje kolem 1 případu na 5 000 narozených 

chlapců, incidence hemofilie B je výrazně vzácnější (1 případ na 30 000 

narozených chlapců). Geny kódující syntézu jak F VIII, tak F IX jsou umístěny 

na chromozomu X, a proto se onemocnění projevuje téměř výhradně 
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u mužů, zatímco ženy jsou zpravidla asymptomatické přenašečky onemoc‑

nění. Koagulační F VIII je syntetizován především endoteliálními buňkami 

jaterních sinusoid, oproti tomu je F IX tvořen přímo hepatocyty. Dle rezidu‑

ální aktivity příslušného koagulačního faktoru se hemofilie dělí na lehkou 

(aktivita 5–40 %), středně těžkou (aktivita 1–5 %) a těžkou (aktivita ≤ 1 %). 

Mezi typické klinické projevy patří excesivní krvácení z pupečníku, krvácení 

po operačních zákrocích a nezřídka i spontánní vznik hematomů ve svalech 

či krvácení do kloubů s dominantním postižením kloubů loketních, kolenních 

a hlezenních. Základem terapie je v současnosti cílená substituce deficitního 

koagulačního faktoru – a to buď preparátem plazmatickým (čili získaným 

koncentrací a purifikací z plazmy dárců) anebo preparátem rekombinant‑

ním syntetizovaným in vitro pomocí molekulárně‑genetických manipulací. 

Plazmatické koncentráty F VIII a F IX jsou v klinickém použití od konce 70. let 

20. století, kdy představovaly prakticky jedinou dostupnou a účinnou léčbu 

hemofilie; rekombinantní preparáty se začaly používat na přelomu tisíciletí 

(1). Zpřísnění kritérií pro výběr dárců krve a současně protivirové ošetření 

transfuzních přípravků a krevních derivátů byly do praxe uváděny postupně 

až od poloviny 80. let 20. století, a to v návaznosti na objevení viru hepatitidy 

B (1976), lidského viru imunitní nedostatečnosti (HIV – human immunode‑

ficiency virus, 1983) a viru hepatitidy C (1989). V mezičase však již byly výše 

uvedenými viry iatrogenně infikovány desetitisíce hemofiliků celosvětově 

(přibližně 80–90 % všech exponovaných hemofiliků!), nezřídka se jednalo 

o koinfekce v různých kombinacích a velmi často v chronické formě. Je dobře 

dokumentovaným faktem, že neléčená chronická virová hepatitida C způsobí 

během 15–30 let svého trvání cirhózu jater a v nezanedbatelném procentu 

i hepatocelulární karcinom; v případě koinfekce s HIV je progrese onemocnění 

rychlejší a celková prognóza výrazně horší. Léčba chronické virové hepatiti‑

dy C je dostupná od konce 80. let 20. století. Nejdříve byly zavedeny režimy 

založené na interferonu α, později i v kombinaci s ribavirinem – k dosažení 

setrvalé virologické odpovědi však došlo pouze ve 1/3 případů a léčba byla 

zatížena četnými vedlejšími účinky. V posledních letech jsou k dispozici zcela 

nová léčiva, tzv. přímo působící antivirotika (directly acting antiviral – DAA), 

která poskytují pacientům velmi vysokou pravděpodobnost vyléčení, a to při 

minimálních vedlejších účincích (2). Rozvinutá fibrotická přestavba jaterního 

parenchymu však může i navzdory vyléčení chronické virové hepatitidy 

C představovat ireverzibilní strukturální změny, které mohou být příčinou 

metabolické či vaskulární dekompenzace jaterní cirhózy. Jediným možným 

řešením tohoto stavu zůstává nadále pouze transplantace jater. Transplantace 

jater navíc představuje i možnost vyléčení hemofilie – přesněji řečeno mož‑

nost změny fenotypu z krvácivého na fenotyp s fyziologickou hemostázou 

(genetická terapie hemofilie A není stále přes všechny pokroky k dispozici).

Popis případu
Muž ve věku 46 let (narozen roku 1972) byl od raného dětství sledován 

pro těžkou formu hemofilie A. Opakovaná krvácení do loketních, kolenních 

a hlezenních kloubů byla již v dětství léčena podáváním plazmy, kryoglobuli‑

nu a později i plazmatického F VIII, tato léčba však nedokázala zabránit rozvoji 

pokročilé hemofilické artropatie ve zmíněných oblastech. V rámci snahy o za‑

mezení dalšího kloubního poškození byla od roku 2012 zavedena tzv. terciární 

profylaxe rekombinantním faktorem VIII (Kogenate®) v dávce přibližně 17 

j/kg hmotnosti 2× týdně. Navzdory této léčbě docházelo asi 1× měsíčně 

k dalšímu kloubnímu krvácení. U pacienta byla již v roce 1987 diagnostiko‑

vána chronická virová hepatitida C (genotyp 1 b), navíc byly zjištěny celkové 

protilátky proti dřeňovému antigenu viru hepatitidy B (anti‑HBc Ig) svědčící 

pro dříve prodělanou infekci. K léčbě chronické virové hepatitidy C kombinací 

interferonu α a ribavirinu bylo přistoupeno až za dalších 11 let (v roce 1998). 

Zahájení protivirové léčby bylo oddáleno pro reálnou obavu především 

z psychických komplikací – bratr probanda, rovněž trpící těžkou formou 

hemofilie A, spáchal během léčby chronické virové hepatitidy C interferonem 

α suicidium. U probanda nevedla terapie interferonem α v kombinaci s ribavi‑

rinem k dosažení setrvalé virologické odpovědi. Asi v roce 2013 – čili přibližně 

po 16 letech dokumentované chronické virové hepatitidy C – byla poprvé 

diagnostikována cirhóza jater. Na podzim roku 2016 byla proto indikována 

terapie přímo působícími antivirotiky dasabuvirem a ombitasvirem s parita‑

previrem potencovaným ritonavirem, díky níž bylo dosaženo vyléčení virové 

hepatitidy C. Cirhóza jater však vedla k dalším komplikacím – na jaře roku 

2018 podstoupil pacient opakovanou ligaci jícnových varixů v návaznosti na 

hematemezu, navíc byla dokumentována splenomegalie (19,5 cm v podélné 

ose) a mírný deficit dalších koagulačních faktorů (F XI, F V, F VII, F X, antitrombin) 

– Tab. 1. V důsledku hypersplenismu byla přítomna trombocytopenie kolem 

60,0 × 109/1 s možným podílem imunitní destrukce trombocytů (pozitivita 

protilátek proti trombocytům v testu MAIPA (monoclonal antibody specific 

immobilization of platelet antigen). Mikrocytóza a hypochromie erytrocytů 

byly projevem pravděpodobně chronických subklinických krevních ztrát 

do zažívacího traktu. Krevní skupina pacienta byla 0, Rh D negativní. Mezi 

další významné anamnestické faktory patřily arteriální hypertenze, diabetes 

mellitus 2. typu, stav po krvácení ze žaludečního vředu v roce 2016 (v důsledku 

užívání nesteroidních antiflogistik). V minulosti byl dokumentován exantém 

po aplikaci čerstvě zmražené plazmy. Dlouhodobá terapie – s výjimkou již 

výše uvedené substituční terapie rekombinantním F VIII – spočívala v kom‑

binaci inhibitoru protonové pumpy, carvedilolu, antidepresiva paroxetinu, 

perorálního preparátu železa a linagliptinu. Pacient kouřil 20 cigaret měsíčně, 

alkohol nepil vůbec. Vzhledem k rozvinutým komplikacím cirhózy jater byla 

indikována ortotopická transplantace jater a pacient byl zařazen na čekací 

listinu. V rámci předoperační přípravy byla počátkem října roku 2018 prove‑

dena farmakokinetická studie s rekombinatnním F VIII, kdy byla po bolusové 

aplikaci 6 000 j rekombinantního F VIII dokumentována uspokojivá hodnota 

recovery 2,1 % při bazální aktivitě F VIII probanda 0,8 % (podrobněji v Tab. 2 

a diskuzi). Vhodný dárcovský orgán (AB0 kompatibilní) byl získán dne 4. 1. 2019, 

Tab. 1. Aktivita jednotlivých koagulačních faktorů v předtransplan-
tačním období
koagulační faktor aktivita norma
F II 54 % 70–130 %

F V 49 % 60–140 %

F VII 49 % 60–130 %

F VIII ≤ 1 % 50–150 %

F IX 77 % 50–150 %

F X 47 % 70–130 %

F XI 42 % 65–135 %

F XII 90 % 60–140 %

F XIII 103 % 60–130 %

antitrombin 67 % 80–120 %

fibrinogen 2,1 g/l 1,8–4,2 g/l

von Willebrandův 
faktor (aktivita)

≥ 150 % 50–150 %
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pacient byl urgentně přijat k operaci. Při přijetí do nemocnice měl pacient 

hyperstenický habitus (hmotnost 115,8 kg, výška 192,0 cm, body mass index 

BMI 31,4 kg/m2), gynekomastii, redukci sekundárního ochlupení, břicho bez 

jednoznačných známek ascitu, bez hmatné hepatomegalie či splenomegalie, 

s ojedinělými petechiemi na bércích v terénu chronické žilní nedostateč‑

nosti. V rámci přípravy k velkému operačnímu výkonu, kdy je doporučeno 

udržovat hladinu F VIII nad 80–100 % a F XI nad 45 %, bylo podáno 7 000 j 

rekombinantního faktoru VIII (Kovaltry®), 600 ml protivirově ošetřené plazmy 

(Octaplas®), 1 500 j antitrombinu a trombocytární koncentráty. V odstupu 

dalších 7 hod. dosahovala aktivita F VIII 176 %, koncentrace antitrombinu 65 %, 

počet trombocytů 52 × 109/l, koncentrace fibrinogenu 3,3 g/l, a postupně 

se zkracoval protrombinový čas PT‑R 0,57 svědčící pro časný nástup funkce 

štěpu, nebyly přítomny známky excesivního krvácení. Perioperační vývoj 

laboratorních parametrů a podávanou substituční terapii souhrnně podává 

Tab. 3. Další postoperační průběh byl již z hematologického hlediska nekom‑

plikovaný, substituční terapie rekombinantním F VIII probíhala v postupně se 

snižujících dávkách ještě do 7. 1. 2019, kdy mohla být při aktivitě F VIII 190 % 

a F XI 76,8 % definitivně bezpečně ukončena (při kontrole dne 8. 1. 2019 byla 

aktivita F VIII 150,3 % a dne 11. 1. pak 173,6 %). Substituce F XI již rovněž nebyla 

nutná – aktivita F XI se po transplantaci jater rychle normalizovala. Za hospi‑

talizace byly celkem podány 3 trombocytární koncentráty, 2 erytrocytární 

koncentráty, 5 transfuzních jednotek (TU) protivirově ošetřené plazmy a jedna 

TU čerstvě zmražené plazmy (bez alergických projevů), 3 500 j antitrombinu 

a 30 000 j rekombinantního F VIII. Hospitalizace byla komplikována septickým 

stavem způsobeným Staphylococcus epidermidis, který se podařilo zvládnout 

antibiotickou léčbou. Pacient byl propuštěn do domácího ošetřování dne 

25. 1. 2019 (20. den po transplantaci) s nastavenou imunosupresivní terapií 

kortikoidy, mykofenolátem‑mofetilem, tacrolimem, s profylaktickou antiinfekč‑

ní terapií co‑trimoxazolem, valganciklovirem, lamivudinem a clotrimazolem 

a s další podpůrnou medikací na interní komorbidity, již bez nutnosti další 

substituce F VIII. Při kontrolním ambulantním vyšetření v odstupu 3 měsíců 

od transplantace měl pacient fyziologické parametry krevního obrazu, 

mírnou hyperbilirubinemii a normální aktivitu aminotransferáz, aktivita F 

VIII se pohybovala mezi 39–47,1 %, pacient byl v klinicky dobrém stavu bez 

krvácivých komplikací. V září roku 2019 byly fyziologické parametry krevního 

obrazu a koagulogramu, aktivita F VIII 45,2 %, F IX 107,0 %, F XI 102,2 %, F XII 

132,7 %, inhibitor F VIII nebyl přítomen. Pacient nadále zůstává ve specializo‑

vané hepatologické i hematologické dispenzární péči.

Diskuze
Navzdory dosaženým pokrokům v prevenci přenosu infekčních agens 

krevními deriváty i v oblasti samotné terapie těchto nákaz, představují one‑

mocnění jater způsobená chronickými virovými hepatitidami B a C nadále 

hlavní příčinu morbidity i mortality pacientů s hemofilií. Např. statistické 

údaje ve Spojených státech amerických uvádí v letech 1979–1998 celkem 

4 781 úmrtí pacientů s hemofilií A, přičemž v přímé souvislosti s nákazami 

HCV a HIV bylo 2 254 úmrtí (3). Jelikož k rozvoji cirhózy jater dochází zpra‑

vidla až za několik desetiletí od nákazy virem/viry chronických hepatitid, 

lze v globálním měřítku očekávat reálný pokles počtu těchto závažných 

a život ohrožujících komplikací teprve v nadcházejících letech (1).

První úspěšnou transplantaci jater u jedince s hemofilií A publikoval 

Lewis et al v roce 1985 (4). Jejich práce se opírala o experimentální dů‑

kazy, že v játrech a slezině je syntetizován tzv. „antihemofilický faktor“, 

a o úspěšně prováděné ortotopické transplantace jater u psů počátkem 

70. let 20. století (5–8). Teprve následně bylo prokázáno, že většina F VIII 

cirkulujícího v plazmě je secernována jaterními sinusoidálními endoteli‑

álními buňkami a jen minoritně pochází z extrahepatálních zdrojů (mo‑

nocytů, mezenchymálních stromálních buněk, endotelií kapilár sleziny, 

plic a ledvin) (8, 9). Secernovat F VIII dokáží i kmenové buňky krvetvorby, 

není však jasné, do jaké míry se reálně podílí na plazmatické koncentraci F 

VIII, ani zda by je bylo možno terapeuticky využít (10). Transplantace jater 

byla opakovaně a úspěšně použita i v léčbě jiných vrozených krvácivých 

stavů – např. u kongenitálního deficitu fibrinogenu, von Willebrandova 

faktoru, F IX či F XI (11–14). Samotná transplantace jater může sice vést ke 

změně fenotypu jedince (z fenotypu s krvácivými projevy na fenotyp 

s fyziologickou hemostázou), nicméně úspěch této náročné operace není 

Tab. 2. Farmakokinetika rekombinantního F VIII
aktivita F VIII (po bolusové aplikaci 6 000 j, resp. 52 j/kg hmotnosti) 15 min po aplikaci 3 hod. po aplikaci 24 hod. po aplikaci
jednofázovou metodou 115 % 89 % 27 %

chromogenní metodou 115 % 98 % 25 %

Tab. 3. Vývoj laboratorních parametrů a substituce F VIII v perioperačním období
5. 1. 2019

01:00 hod.
5. 1. 2019

01:30 hod.
5. 1. 2019

04:00 hod.
5. 1. 2019

10:00 hod.
5. 1. 2019

17:00 hod.
5. 1. 2019

23:00 hod.
6. 1. 2019

05:00 hod.
6. 1. 2019

11:00 hod.
aktivita F VIII (%) 175 139 137,5 176 168,9

substituce rekombinantního 
faktoru VIII (j)

7 000 3 000 3 000 2 000 2 000 2 000 1 000

aktivita F XI (%) 48,9 68,3

protivirově ošetřená plazma 
(Octaplas®) v ml

600

aPTT-R 1,2 1,2 < 1,2

PT-R 1,4 0,6 0,7

počet trombocytů
(× 109/l)

78 × 109/l 80 × 109/l 52 × 109/l 59 × 109/l

antitrombin (%) 83 65 75

fibrinogen g/l 2,6 3,3 3,5

substituce antitrombinu (j) 1 500 2 000
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nikdy předem zaručen. V literatuře je popsáno několik případů, kdy ani po 

jinak nekomplikované transplantaci jater nedošlo k setrvalému udržení 

hemostaticky fyziologických koncentrací F VIII. Pokles syntézy F VIII v en‑

doteliálních sinusoidálních buňkách štěpu se přitom může projevit až 

v odstupu několika měsíců, a je proto důležité aktivitu F VIII opakovaně 

kontrolovat i v delším odstupu od operace. Jednou z možných příčin tohoto 

stavu je částečná migrace a kolonizace cév štěpu endoteliemi příjemce, 

které nejsou schopny adekvátní syntézy F VIII (mají hemofilický genotyp 

i fenotyp) (15). Obdobně byl popsán i případ nedostatečného vzestupu 

aktivity von Willebrandova faktoru po jaterní transplantaci a hemofilie B po 

transplantaci jater od jedince s nediagnostikovanou lehkou formou tohoto 

onemocnění (16). Hemostatickou aktivitu nově syntetizovaného F VIII po 

úspěšné transplantaci jater mohou též inhibovat protilátky se specificitou 

proti tomuto koagulačnímu proteinu (tzv. inhibitor). Tyto protilátky mohou 

být v séru pacienta přítomny již z předtransplantačního období, byly však 

popsány i případy jejich vzniku de novo až po transplantaci. Tito jedinci 

mají zpravidla fenotyp těžké hemofilie vyžadující alternativní bypassovou 

terapii buď pomocí rekombinantního faktoru VIIa (NovoSeven®) anebo 

pomocí přípravku FEIBA®. Kazuisticky byla dokonce popsána katastrofická 

mikroangiopatie při vysokém titru inhibitoru po transplantaci jater (16, 17).

Je zajímavé, že krvácivý fenotyp se může lišit i u jedinců se stejnou 

tíží deficitu příslušného koagulačního faktoru. Uplatňují se zde mimo jiné 

vlivy věku, tělesné hmotnosti, fyzické zátěže, celkového stavu muskulo‑

skeletálního systému a adherence k terapii, ale i typ genetické mutace, 

krevní skupina pacienta a aktivita von Willebrandova faktoru (u krevní 

skupiny 0 je jeho aktivita až o 25 % snížena) a jiné. Tak lze vysvětlit, proč 

vykazuje poločas F VIII velké interindividuální rozdíly mezi 6–25 hod. 

(18–20). Proto je pro adekvátní léčbu akutního krvácení a pro přípravu 

k operačnímu zákroku důležité provést individuální farmakokinetickou 

studii s podávaným substitučním preparátem. Přímý vzestup aktivity 

příslušného koagulačního faktoru (nejčastěji se jedná o F VIII a F IX) 

charakterizuje parametr zvaný in vivo recovery, zkráceně pouze reco‑

very. Recovery se počítá jako rozdíl aktivity faktoru po aplikaci a aktivity 

před aplikací dělený podanou dávkou v jednotkách na jeden kilogram 

tělesné hmotnosti. Uspokojivá hodnota recovery představuje 2,0 % 

a více po aplikaci 1 jednotky F VIII na kilogram hmotnosti, čehož bylo 

dosaženo i v prezentovaném případě (20–23). V perioperační péči je 

z hlediska prevence krvácivých komplikací významné dosahovat ade‑

kvátních vrcholových koncentrací po bolusové aplikaci příslušného 

koagulačního faktoru (pro velké operace je doporučena aktivita F VIII nad 

80–100 %). Současně je třeba věnovat náležitou pozornost i tzv. údolním 

koncentracím v době těsně před další dávkou (tzv. trough level, zkráceně 

through), neboť příliš nízká údolní aktivita daného koagulačního faktoru 

rovněž znamená zvýšené riziko krvácení. Aplikace koagulačního faktoru 

může být řešena bolusově nebo kontinuální infuzí. Např. japonští autoři 

sestavili protokol perioperačního managementu substituční terapie F 

VIII s cílem aktivity F VIII nad 120 % od počátku operace až do reperfuze 

jaterního štěpu. V letech 1996–2014 provedli transplantaci jater celkem 

u 6 osob s hemofilií A a u 4 jedinců s hemofilií B (medián věku 32 let), 

z nichž všichni měli chronickou virovou hepatitidu C a 8 z nich i koinfekci 

s HIV. Ve 3 případech byla nutná časná chirurgická revize dutiny břišní 

pro krvácení – frekvence této komplikace odpovídala dle autorů výskytu 

u populace bez hemofilie. Pětileté přežití v této kohortě dosahovalo 60 % 

(23). Obdobné zkušenosti získané na relativně malém počtu pacientů jsou 

referovány i z jiných zemí. V jedné americké studii z let 2003–2010 bylo 

evidováno 7 hemofiliků po transplantaci jater, všichni s chronickou virovou 

hepatitidou C (během 3letého sledování 4 zemřeli) (24). V retrospektivní 

národní španělské studii bylo popsáno celkem 11 transplantací jater 

u hemofiliků v letech 1995–2008 (10× se jednalo o hemofilii A – z toho 

byli 4 jedinci současně infikováni HBV a 3 HIV; 1× se jednalo o hemofilii B). 

V časném pooperačním období zemřel 1 pacient na akutní rejekci štěpu, 

akutní krvácivé komplikace se nevyskytly, dlouhodobé přežití nebylo 

popsáno (14). Zhruba ve stejném časovém období bylo v King’s College 

v Londýně uskutečněno celkem 13 transplantací jater u hemofiliků A, 4 

transplantace u hemofiliků B a 1 transplantace u kongenitálního deficitu 

F X (všichni jedinci měli chronickou virovou hepatitidu C – 4 již ve stadiu 

hepatocelulárního karcinomu, 5 z nich mělo koinfekci s HIV, medián 

věku byl 52 let). Spontánní adekvátní hemostázy bylo u všech dosaženo 

mezi 3. –8. postoperačním dnem. Tříleté přežití v této kohortě bylo 68 % 

(výrazně nižší přežití bylo zaznamenáno u osob s koinfekcí HCV/HIV) (25). 

Další britská retrospektivní studie autorů z Birminghamu popisuje celkem 

35 transplantací jater u hemofiliků A v letech 1990–2014, z nichž 30 mělo 

cirhózu jater na podkladě chronické virové hepatitidy C (12 z nich mělo 

i hepatocelulární karcinom) a 5 bylo současně infikovaných HIV. Medián 

věku v této kohortě byl 51 let. Pětileté přežití bylo 54 % (16). V transplantač‑

ním centru v Bonnu bylo do roku 2015 provedeno celkem 10 transplantací 

jater (9× u hemofilie A, 1× u hemofilie B; 8 jedinců mělo koinfekci HCV/

HIV) s 8letým přežitím dosahujícím 70 %. Hemostaticky uspokojivé aktivity 

původně deficitních koagulačních faktorů bylo dosaženo v mediánu za 

72 hod (26). Korejští autoři popsali zajímavou kazuistiku pomocné a pouze 

parciální transplantace jater u 37letého muže s hemofilií A na rozhraní 

středně těžké a těžké formy a s následnou setrvale zvýšenou aktivitou 

F VIII nad 20 % (27). V českém písemnictví byl referován případ úspěšné 

transplantace jater u hemofilika naposledy Charvátem v roce 2007 (28). 

Z výše uvedených prací vyplývá, že transplantace jater je u pacientů s vro‑

zenou poruchou hemostázy možná a při důsledném vedení a monitoraci 

substituční terapie i relativně bezpečná, přesto je však ve střednědobém 

až dlouhodobém horizontu zatížena nezanedbatelnou mortalitou z ji‑

ných než hematologických příčin. Na mortalitě pacientů se mimo jiné 

může podílet i rekurence chronické hepatitidy ve štěpu (1). V popsaném 

případě proběhla transplantace jater při pečlivě monitorované aktivitě 

především F VIII zcela bez krvácivých komplikací s možností časného 

ukončení substituční léčby po přihojení štěpu zajišťujícího fyziologickou 

proteosyntetickou funkci.

Závěr
Ortotopická transplantace jater představuje v současnosti jednu 

z možností fenotypického vyléčení hemofilie A, pokud je operace 

indikována pro jinou komorbiditu. Výkon je v horizontu několika let 

od operace zatížen nezanedbatelnou mortalitou z jiných než hema‑

tologických příčin, a proto představuje spíše ultimum refugium i navíc 

z hlediska řešení chronického jaterního onemocnění. S nadějemi je 

sledován pokrok v oblasti genetických manipulací, díky němuž by snad 

bylo možno v budoucnu hemofilii zcela vyléčit.
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