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nestála protilátková činnost, nýbrž pravděpodobně dysfunkce kostní 

dřeně při MDS či non‑Hodgkinově lymfoproliferaci (NHL).

Výše jsme nastínili diagnostiku AvWS, která vyžaduje důkladnou 

anamnézu a klinické zhodnocení doplněné o příslušné základní a spe-

cifické laboratorní testy. Přístup k AvWS sestává z léčby akutní krvácivé 

epizody, řešení asociovaných onemocnění a chronické profylaktické 

léčby. V případě řešení akutního krvácení obvykle podáváme koncentráty 

faktorů s pravidelnou monitorací jejich aktivity, lze přistoupit k aplikaci 

desmopresinu (DDAVP) a zároveň substituujeme parametry krevního 

obrazu transfúzními přípravky dle potřeby. Při podezření nebo průkazu 

inhibitoru volíme léčbu intravenózními imunoglobuliny (IVIG) či kortikoidy 

s možností přidání další imunosuprese (např. cyklofosfamid) (3, 17, 20). 

Je nutno poznamenat, že efekt kortikoidů v monoterapii, v případě pří-

tomnosti inhibitoru vWF, lze pozorovat nejdříve za 3–4 týdny. V případě 

možnosti ošetření zdroje krvácení, volíme specifickou modalitu.

Náš pacient držel, rozličnými patogenetickými mechanismy, 

pravděpodobně více než jednu predispozici ke vzniku AvWS. Po 

možnosti sledování průběhu stonání nemůžeme definitivně říci, 

zdali za dysfunkcí vWF stojí postupně progredující NHL lymfopro-

liferace či známá neprogredující aortální vada. Léčebnou limitací 

AvWS v tomto případě je, že obě různorodá onemocnění a zároveň 

možné etiologické jednotky AvWS nedosáhnou u pacienta svému 

kurativnímu řešení. Z výše popsaných indicií, které jsme měli mož-

nost získat, se však můžeme domnívat, že se nejednalo o imunitně 

podmíněný proces.

Závěr
Prezentovaná kazuistika měla za cíl poukázat na diagnostická a lé-

čebná úskalí AvWS a přednést situace, ve kterých na tuto vzácnou 

diagnózu pomyslet.
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