nestéla protilatkova ¢innost, nybrz pravdépodobné dysfunkce kostni
drené pfi MDS ¢i non-Hodgkinove lymfoproliferaci (NHL).

Vyse jsme nastinili diagnostiku AvWS, kterd vyzaduje dikladnou
anamnézu a klinické zhodnoceni doplnéné o pfislusné zékladnf a spe-
cifické laboratorni testy. Pristup k AVWS sestava z lé¢by akutni krvécivé
epizody, feSenf asociovanych onemocnéni a chronické profylaktické
lé¢by. V pfipadé feSeni akutniho krvaceni obvykle podavame koncentraty
faktor( s pravidelnou monitoracf jejich aktivity, Ize pfistoupit k aplikaci
desmopresinu (DDAVP) a zérover substituujeme parametry krevniho
obrazu transfuznimi pfipravky dle potfeby. Pfi podezfeni nebo prikazu
inhibitoru volime lé¢bu intravendznimi imunoglobuliny (VIG) & kortikoidy
s moznosti pridani dalsi imunosuprese (napf. cyklofosfamid) (3, 17, 20).
Je nutno poznamenat, Ze efekt kortikoidd v monoterapii, v piipadé pfi-
tomnosti inhibitoru VWF, Ize pozorovat nejdfive za 3—-4 tydny. V pfipadé

moznosti osetieni zdroje krvéaceni, volime specifickou modalitu.
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Ziskany von Willebrand(iv syndrom

Nas pacient drzel, rozlicnymi patogenetickymi mechanismy,
pravdépodobné vice nez jednu predispozici ke vzniku AvWS. Po
moznosti sledovani prabéhu stonani nemdzeme definitivné fici,
zdali za dysfunkci VWF stoji postupné progredujici NHL lymfopro-
liferace ¢i zndmé neprogredujici aortaini vada. Léc¢ebnou limitaci
AVWS v tomto pfipadé je, ze obé rliznorodd onemocnéni a zaroven
mozné etiologické jednotky AVWS nedosdahnou u pacienta svému
kurativnimu feseni. Z vyse popsanych indicif, které jsme méli moz-
nost ziskat, se vséak mdzeme domnivat, Ze se nejednalo o imunitné

podminény proces.

Zaveér

Prezentovana kazuistika méla za cil poukdazat na diagnosticka a lé-
¢ebnd uskalil AVWS a prednést situace, ve kterych na tuto vzacnou
diagnézu pomyslet.
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